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Cefaléia / Algias Craniofaciais / Dor

15 « THE UTILITY OF NEUROIMAGING IN THE EVALUATION OF
HEADACHE IN PATIENTS WITH NORMAL NEUROLOGIC
EXAMINATIONS.

44(7): 1191-1197, 1994  Frishberg, B. M. & M. D. (27 ref) (3)

Nesta revisie censidera-se ¢ pequeno percentual de alteragdes a CT e ou RM
nes pacientes com quadros tipicos de enxaqueca e nos pacientes com cefaléias em
geral cujo exame neurcldgico é nermal. Sao discutidas tambem as situagdes colate-
rais dos exames: reagGes ao icdo, claustrofobia.

(1} Doutora em Neurologia pela Escola Paulista de Medicina
(2) Pos-Graduanda em Neurologia pela Escola Paulista de Medicina
{3) Po6s-Graduanda em Neurclogia pela Escola Paulista de Medicina

16 « PRACTICE PARAMETER: THE UTILITY OF NEUROIMAGING
IN THE EVALUATION OF HEADACHE IN PATIENTS WITH
NORMAL NEUROLOGIC EXAMINATIONS. (SUMMARY
STATEMENT).

44(7): 1353-1354, 1994

Report of the Quality Standards Subcom.
of the Amer. Acad. of Neurology. (1)

Em suma as recomendagges feitas por este subcomité sdo: pacientes com
cefaléias de padrio atipico, histdria de crises epiléplicas, sinais ou sintomas neuro-
ldgicos focais t&ém indicagdo de TC ou RM.
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17 » SUBCUTANEOUS SUMTRIPTAN DURING THE MIGRAINE
AURA,

44(9); 1587-1592, 1994 (2g ref) (1),

Os auforss concluem que o sumatriptan administrade durante a aura nio
prolonga nem altera a natursza da aura enxaquecosa e nem previne ou adia
significativamente o desenvolvimento de cefaléia. Como conseqiiéncia, ndo ha
beneficio em administrar esta susbstancia antes da instalagao de cefaléia moderada
ou intensa.

Bales, D. v cols

18 « ASPARTAME INGESTION AND HEADACHES: A
RANDOMIZED CROSSOVER TRIAL.

44(10): 1787-1793, 1994 Van Den Eeden, 5. K. e cols (33 refy (1}

Alravés de estudo duple cego e cruzado os tumores investigaram a ocorréncia
de cafeléia em associa¢lo ao uso de aspartame. As doses utilizadas foram de
30mg/kg/dia por periodos experimentais de 7 dias intercalados a periodos sem esta
substancia. Os autores concluiram gue ¢ asparame parece causar cefaléia em um
grupo de individuos com cefaléias auto-identificadas como em associagio ao aspar-
lame.

79 « HEADACHE IN STROKE: THE COPENHAGEN STROKE
STUDY.

44(10); 1793-1797, 1994 Jorgensen, H. 5. e cols (22 ref) (1)

Alravés de estudo prospectivo, baseado na comunidade, incluindo 1128 pacien-
tes consecutivos com AVC, 77% dos quais com capacidade de comunicagio, 28%
deles relatava associagdo de cefaléia com o AVC. As cefaléias estavam mais
relacionadas ao comprometimento do sistema véntebro-basilar que ac sistema
carotideo.

20 « BENIGN FAMILIAL NOCTURNAL ALTERNATING
HEMIPLEGIA OF CHILDHOOD.

44(10): 1812-1814, 1994 Andermann, E. e cols (11 refy (1)

E discutida a entidade nosolégica hemiplegia altemante da infancia a propasito
de dois irm#os que apresentavam crises recorrentes de hemiplegia alternante ou
bilateral que ocomiam exclusivamente em associagiio com 0 sono. A evolucio
demonstrou que as duas criangas tiveram desenvolvimento normal. Os pais tinham
histéria de enxagueca. As crises respondaram muito bem & flunarizina.

Congeénitas

2 « CLOMIPRAMINE AMELIORATES ADVENTITIOUS
MOVEMENTS AND COMPULSIONS IN PREPUBERTAL BOYS
WITH AUTISTIC DISORDER AND SEVERE MENTAL
RETARDATION.

44(7): 1309-1312, 1994

O autismo estd associado a movimentos repetitivos, comportamento esterecti-
pado, auto-agressac e desordens do movimento. A clomipramina & usada para
melhorar ¢ comportamento estereotipado e ritualistico em autistas. Os autores
realizaram estudo aberto, ndo cego, usando clomipramina para reduzir movimentos
involuntdrios e compulsivos, em 5 pacientes, em idade pré-puberal, com autismo e
intenso retardo mental.

Brasic, J. R. o cols

Degenerativas

33 « AGE AT ONSET OF ALZHEIMER DISEASE: RELATION TO
PATTERN OF COGNITIVE DYSFUNCTION AND RATE OF
DECLINE,

44(7): 1215-1220, 1994 (32 ref} (3)

Um grupo de 127 pacientes com diagndstico de DA provavel foi examinado
separando-se em 2 subgrupos: inicio precoce € tardio, utilizando-se o mir-mental
(mMMS) e Blessed Dementia Raling Scale-Part 1{BDRS). Repetidamente a anaiise
de variéncia mostrou um significatifvo declinio mais rapido nos individuos com inicio
precoce em um periodo de 2 anos. A andlise com regressac linear multivanada
indicou que a idade de inicio dos sintomas tinha valor preditive para o declinio no
mMMS e BDRS, Quanto ao desempenho ne mMMS, o grupo com inicic precoce
tinha score significativamente menor com relagéo 4 atengao, enquanto ne grupo com
inicio tardio os escores menores relacionavam-se com a meméria & nomeagio.

Jacobs, D. e cols

(19 ref) (2),

34 « RELIABILITY OF NINDS-AIREN CLINICAL CRITERIA FOR
THE DIAGNOSIS OF VASCULAR DEMENTIA.
44(7): 12401245, 1994 Lopez, O. L. e cols (25 ref) (1}
Este estudo demonstrou baixa reprodutibilidade e os autores atribuem isto a
variaveis que incluem o paciente, os médicos, bem como diferengas entre os varics
centros de pesquisa.

35 « TEMPORAL FREQUENCY DEFICIT IN PATIENTS WITH
SENILE DEMENTIA OF THE ALZHEIMER TYPE A VISUAL
EVOKED POTENTIAL STUDY.

44(7); 1260-1263, 1994  Tobimatsu, 8. e cols {41 ref) (1}

Para estudar o processamento visual na DA os autores utilizaram cinco diferen-
tes freqiéncias temporais em pacientes com DA @ controles, bem como 14 pacientes
com demencia vascular. Havia diferenga estatiticamente significante na ampiitude
dos 3 grupos para as freqiéncias de 15, 20 e 30 Hz mas ndo para 5 e 10Hz. Testes
de comparagao multipla mostraram gue pacientes com DA tém amplitude significa-
tivamente menocr que controles normais,

36 » ARE EXPLICIT MEMORY DISORDERS OF PROGRESSIVE
SUPRANUCLEAR PALSY RELATED TO DAMAGE TO
STRIATOFRONTAL CIRCUITS? COMPARISON WITH
ALZHEIMER'S, PARKINSON'S, AND HUNTINGTON'S
DISEASES.

44(7): 1264-1270, 1994 Pilion, B. e cols (44 rel) (3

O sindrome cognitivo da paralisia supranuclear progressiva consiste de esque-
cimente, lentificag@o do processo de pensamento, disfungdo do lebo frontal ¢ &
considerado o prototipo da deméncia frontal subcertical por: 1) ndo estar associada
a verdadeira afasia, apraxia ou agnosia que sdo os dados caracteristicos da doenga
do lobo fromtal e 2) a perda neuronal envolve predominantemente estruturas subcor-
ticais, tais como os ganglios basais, parte superior do mesencéfalo e niclecs
cerebelares. Assim, ¢ sindrome cognilivo da PSP & atribuido a danos ne complexo
estriato palidal, resultando em deaferentagio frontal. Neste estudo os autores testam
a hipdtese de que os disturbios de memdéria dos pacientes com este tipo de deméncia
resultam principalmente da ineficiéncia dos processos de recuperagéc da informagio
estocada. Concluem que os padrdes de memoria sac muito similares aos da DP e
DH e muito diferentes dos da DA.

38 « EPIDEMIOLOGY OF VASCULAR AND ALZHEIMER'S
DEMENTIA AMONG AFRICAN AMERICANS IN CHICAGO, IL:
BASELINE FREGUENCY AND COMPARISON OF RISK
FACTORS.

44(8): 1391-1396, 1894  Gorelick, P. B. e cois (47 ref) (1)

Qs afro-americanos s3o um segmento em expansio na populagdo idosa dos

EUA. Neste estudo sdo comparados pacientes com DA e D. vascular, procurando

identificar fatores de risco e padrGes basicos. Comenta-se da escassez de estudos

com esla populagdo e que, sendo esta parte da populagao em evidente crescimento,
da necessidade de estuda-la em maior profundidade.

39 « PARIETAL PICK'S DISEASE MIMICKING CORTICAL-BASAL
GANGLIONIC DEGENERATION.
44(8): 1436-1440, 1994  Lang, A. E. e cols (19rel) (1)
Discute-se 0s achados patoldgicos de um paciente com doenga de Pick gue
desenvolveu parkinsonismo, mioclonia e outros disturbios motores mais tipicos de
degeneracdo ganglionar basal. Este é ¢ segundo relato na literatura. Discute-se as
fentes de dificuldade diagndstica.

40 » REDUCED APOLIPOPROTEIN E4 ALLELE FREQUENCY IN
THE OLDEST OLD ALZHEIMER’S PATIENTS AND
COGNITIVELY NORMAL INDIVIDUALS.

44(8): 1513-1516, 1994  Rebeck, G. W. e cols (10 ref) (1)

O alelo E4 do gene da apolipoproteina E{ApoE-ed) esla asscciada a elevade
risco de desenvolver DA em qualquer das duas formas. H& 3 maiores alelos do gene

da apolipoproteina E na populagio geral: e2, e3 e e4. Na populagio geral a

frequéncia do ed € o, 14 mas, nos pacientes com DA & 2 a 4 vézes maior. Os autores

pressupbem que o alelo ApoE-e4 & um forte fator de risco para DA e que a freqiiéncia
destes aielos seria muilc baixa em individuos idosos cognilivamente normas.

Examinando esta hipdtese concluiram que existe marcada redugao na freqiéncia do

alelo ApoE-4 com o avangar da idade tanto em pacientes com DA quantc em normais,

41  IF WE LIVE LONG ENCUGH, WILL WE ALL BE DEMENTED?
44(9): 1563-1565, 1994 Drachman, D. A. (19 ref) (1)

Trata-se de um editonal onde se discute a questdo acima com conclagdes
epidemiciégicas.
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42 « PREVALENCE AND TYPES OF DEMENTIA IN THE VERY
OLD: RESULTS FROM THE CANADIAN STUDY OF HEALTH
AND AGING.

44(9): 1593-1600, 1994 (33ref} (1)

O objetivo deste estudo é o de verificar se a prevaléncia de deméncia continua
a aumentar entre os mais ikdosos bem como definir os tipos de deméncia encontrados.
A prevaléncia de deméncia de 85 anos ou mais, fci duas vezes maior que no grupo
de 75 a 84 anos. Os percentuais foram de 23% de 85 a 89 anos, aumentaram para
40% entre os 90 e 94 anos entre os mals velhos de 95 chegou a 58%. A proporgio
de pacientes diagnosticados como DA em relagfo as deméncias vasculares aumen-
tou significativamente apds os 65 anos e fol ainda maicr em pacientes com 85 anos.

Ebly e cofs

43 « NEUROPSYCHOLOGICAL TEST PERFORMANCE IN
PATIENTS WITH DOMINANTLY INHERITED
SPINOCEREBELLAR ATAXIA: relationship to ataxia severity.

44(9): 1738-1746, 1994 (45ref) (1}

A ataxia espinocerebelar hereditaria dominante (DSCA) e um grupo de ataxias
cerehelares caracterizadas clinicamente por ataxia de membros e marcha e histolo-
gicamente por degeneragdo neuronal progressiva em dareas cerebrais incluinde o
sistema olivopontccerebelar e a medula espinal. Os autores retataram primeiramente
um padréo frontal subcortical de comprometimenta cognitivo em 11 pacientes de
uma familia. Avaliando os padrdes cognitivos destes pacientes os autores concluiram
que a DSCA é um grupo heterogéneo com relagdo ao estado cognitivo e que a
intensidade do comprometimento neurcldgico é o maior fator.

Kish e cols

44 « ELIMINATING C-FOS AS A CANDIDATE GENE FOR
EARLY-ONSET FAMILIAL ALZHEIMER'S DISEASE,

44(9): 1762-1764, 1994  Morris & St. Clair (7refl (1)

Os auteres concluem gue nde ha evidéncias que c-1os seja o locus para a DA
no brago curto do cromossoma 14. Concluem também que ndo ha mulagdes em
c-fos ne sequenciamento diretc do DNA proveniente de membros do pedigree de DA
ligados ac cromossoma 14.

45 « DISSOCIATION BETWEEN THE DETECTION AND
PERCEPTION OF MOTION IN ALZHEIMER'S DISEASE.

44(10): 1814-1818, 1894  Silverman, 5. E. e cols (22 ref) (1)

Ha uma gama de disttrbios visuais na DA, incluindo defeitos na visao para cores,
contraste e estereoacuidade. Além disso, os pacientes com DA tém comprometimen-
to das fungGes visuais compiexas tais como onentagio espacial, localizagao visual,
onentagao ambiental, coordenagado mac-olho e leitura. Neste estudo os autores
desenvolveram um sistema para avaliar separadamenle a percepgdo consciente e
a detecgao inconsciente do movimento em pacientes com DA. Observaram que os
limiares de percepcio estavam significativamente elevados na DA comparados a
conitroles mas o limiar para a detecgic do movimento estava normal. Esta dissocia-
¢ao sugere desconexdo entre os cortax visuais primario e secundario.

46 » ARE PATIENTS WITH ALZHEIMER'S DISEASE SURVIVING
LONGER IN RECENT YEARS?

44(10): 1869-1871, 1994 Beard, C. M. e cols {12 refl (1)
Os dados destes trabalhos sugerem que a resposta seja, no geral, negativa.

47 « FAMILIAL AGGREGATION OF AMYOTROPHIC LATERAL
SCLEROSIS, DEMENTIA, AND PARKINSON'S DISEASE:
EVIDENCE OF SHARED GENETIC SUSCEPTIBILITY.

44{10): 1872-1877, 1994 Majoor-Krakauver, D. e cols (54 ref) (1}

Alravés de estudos epidemiologicos, os dados indicaram que ELA e DA e talvez
também DP co-ocerram em familias mais freqgientemente que o esperado por acaso,
sugerindo que haja maior suscetibilidade genética a estas desordens.

48 « THE APOLIPOPROTEIN E ALLELE E4 IS
OVERREPRESENTED IN PATIENTS WITH THE LEWY BODY
VARIANT OF ALZHEIMER'S DISEASE.

44(10): 1950-1851, 1994  Galasko, D. e cols (10ref) (1)

Os autores estudaram os gendtipos de ApoE emn 122 pacientes autopsiados,
com deméncia. Observaram que a freqiléncia do alelo ApcE-4 foi de 39, 6% na DA,
28% na vanante da DA com corpusculos de Lewy e 6, 25% na doenga de Lewy difusa.
Paraos pacientes com DA e LBD afreqiéncia deste alelo foi significativamente maior
que nes pacientes nao demenciados. Concluiram que LBD e DA tém no Apce-ed4 um
possivel marcador genético.

Distiurbios do Sono / Sistema Nervoso
Auténomo

3 « IDIOPATHIC AUTONOMIC NEUROPATHY: clinical,
neurophysiologic, and follow-up on 27 patients.
44(9): 1675-1682, 1994  Suarez e cols {29ref) (1)

Trata-se de uma revisdo da histéria natural, caracteristicas eletrofisiologicas e
espectro do envolvimento autonémico, patelogico e laboratorial erm 27 pacientes com
neurcpatia autondmica idiopética que foram seguidos, na média por 32 meses. Os
dados séo discutidos minuciosamente e conclue-se pela opgdo de plasmaferese ou
CULros recursos iMuNossupressores como intervengaoc terapéutica em pacientes com -
distirbios progressivos.

Doengas Cerebrovasculares / Isquemia

12 « SERIAL ANGIOGRAPHY IN ISOLATED. ANGIITIS OF THE
CENTR L NERVOUS SYSTEM.

44(7) “"1-1226, 1994 Alhalabi, M. & cols (50 ref) (3)

A evolugao dos achados angiograficos na vasculite do SNC foi investigada em
19 pacientes com este diagnostico através da angiografia seriada. Os achados
angiograficos anormais incluiam: estreitamento arterial segmentar e dilatagbes,
oclusdes vasculares, formagao colateral & prolongamento do tempo de circulagéo.
A ancrmalidade mais fregienie foi o estreitamento arterial, acorrendo em maltiplos
territérios, sendo estenoses unicas em miltiplos vasos mais freqilentes que esteno-
ses miltiplas ao lengoe de um Unico seguimento de um vasce. Em alguns pacientes
as oclusdes vasculares foram os Unicos achados e acometiam pequenas artérias.
Os estudos seriados demonstraram progressédo das alteragdes angiograficas antes
do tratamento e melhora ou estabilizagio nos casos onde houve resposia clinica &
terapéutica. A angiografia foi normal em 2 casos onde houve confirmagao por biopsia,
sendo que 4 pacientes tinham RM normal com angiografia e biopsia evidenciando
vasculite do SNC.

13 « PREDICTIVE FACTORS OF IN-HOSPITAL CNS
COMPLICATIONS FOLLOWING LIVER TRANSPLANTATION.
44(7): 1226-1230, 1994 Fujol, A. e cois (29 ref) {3)

Um estudo prospective {oi realizado em 84 pacientes adultos com hepatopatia |
cronica, sendo avaliados consecutivamente antes e apos transplante de figado, para
definir os tipos e a freqléncia das complicagbes neurologicas pos-transplante e |
tentando estabelecer as possiveis variaveis pré-transplante e peroperatdrias asse-
ciadas as complicagdes. Vinte e cince pacientes (30%;) apresentaram 23 complica- i
gbes neurologicas relacionadas ao SNC e 6 ao sistema nervoso periférico, com 75%
das complicagdes ocorrendo no primeiro més pos-transplante. As complicagbes mais
freqiientes do SNC incliiam: encefalopatia andxica (6}, séptica (5) e hemorragia
cersbral (5). Os pacientes que apresentaram complicagdes no SNC tiveram maior
mortalidade (55%, p=C. 002). A analise com regressac logistica mostrou que o exame
neurolégico pré-transplante alterado, sugerindo encefalopatia hepética cronica (he-
patopatia ndo colestdtica), estava independentemente associado as complicagbes
intra hospitalares do SNC.

14 » ATHEROMATOUS EMBOLISM IN BRAIN:
ACLINICOPATHOLOGIC ANALYSIS OF 15 AUTOPSY CASE.
44{7): 1231-1237, 1994 Masuda, J. e cols {34 ref) (3 |

Os autores estudaram 15 auldpsias de casos com embolisino cerebral atene-
matoso{14 homens ¢ 1 mulher, idade entre 57 e 76 anos), analisando os achados
patolégicos. A cirurgia cardiovascular ou a cateterizagio desencadecu embolismo
anteromatoso cerebral em 6 casos, nos outros 9, ndo evidenciou-se claramente ¢
evento desencadeante do embolismo. O exame histopatologico dos cérebros revelou
em 9 casos infartos corticais hemorragicos nicos ou multiplos e ocorrendo em
*border zones", entre 2 ou mais lerritérios areriais. Muitas arérias leptomeningeas
subjacentes a estes infartos estavamn ocluidas por &mbolo ateromatoso constituide
principalmente por cristais de colesterol. Infartos de territdrios aneriais especificos
ocorraram em 6 casos, 3 cujo tromboembaolisme centinha cristais de colesterol
ocluindo grandes artérias ou seus maiores ramos, & 3 casos com infartos hemorra
gicos cujo embolismo ateromatoso estava presente em peguenas artérias leptome-
ningeas e compostos principalmente por cristais de colesterol.

15 « DEFICIENCY OF BOTH PROTEIN C AND PROTEINSINA
FAMILY WITH ISCHEMIC STROKES IN YOUNG ADULTS.
44(7): 1238-1240, 1994  Koller, H. e cols {11 ref) (3}
A deficiéncia da proteina C e da proteina S aumenta o risco de trombose venosa

NEURQLOGY - Restimmos

e fromboembolismo pulmonar, entretanto, sua relagdo com a trombose ou embolismo |
arerial & bastante controversa. A deficiéncia destas proteinas pode ter padrac ‘
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hereditdrio, autossémico dominante {herdadas de forma independente) ou podem
ser adquiridas: pacientes usando warfarim, doenga hepatica ou CIVD. Permanece
incerto se existe ou ndo associacdo entre a deficidneia das proteinas Ce Sea
oconréncia de isquemia cerebral. Neste artigo os autores descrevem 2 jovens
mulheres (irmas) de uma familia com deficiéncia hereditaria das proteinasC e S e
que tiveram isquemia cerebral.

16 « WHATIS A 'NORMAL ANATOMIC VARIANT'? TRANSIENT
LEFT LATERAL MEDULLARY ISCHEMIA IN A PATIENT WITH
A FENESTRATED LEFT VERTEBRAL ARTERY,
44(7):1358-1359, 1994
As variantes anatdmicas sfo assim chamadas porque nédc se associam &
manifestagbes clinicas. Neste casc ocofreu isquemia transitéria da pare lateral
esquerda do bulbo em um paciente comum duplicagdo segmentar de uma porgao
da artéria vertebral esquerda. Os sintomas recorreram € o paciente foi anticcagulade.

17 « NEUROLOGIC DETERIORATION IN NONCOMATOSE
PATIENTS WITH SUPRATENTORIAL INTRA-CEREBRAL
HEMORRHAGE.

44(8):1379-1384, 1994 Mayer, 5. A e cols, (35 ref} (1)

Concluiram que a deterioragio neuroldgica ocorre em um tergo dos pacientes
néo comatosos com hemorragia cerebral supratentorial e estd associada a mau
progndstico. A idenfificagdo de hematoma volumoso 4 CT parece ser ¢ mealhor
indicadeor de mau progndéstico.

18 « CEREBELLAR INFARCTS IN THE NEW ENGLAND MEDICAL
CENTER POSTERIOR CIRCULATION STROKE REGISTRY

44(8}):1385-1390, 1994 Chaves, C. J. e cols, (27 ref} (1)

Trata-se de analise dos dados do mecanismo de AVC em 63 pacientes estuda-
das no New England medical center. Minuciosa revisao anatdmica, clinica e discus-
s4o critica sdo efetuados.

19 « DELAYED SEQUELAE OF VERTEBRAL ARTERY
DISSECTION AND OCCULT CERVICAL FRACTURES.

44(8): 1397-1399, 1994 Tulyapronchote, R. e cois. {26 ref) (1)

Séo relatados os cases de 3 pacientes que desenvalveram sintomas tardios
(mais de uma semana) de isquemia vertebrobasilar depois de acidentes automobi-
listices. Havia evidéncias de dissecgdo da artéria vertebral. Apds a avaliagao foram
detectadas fraturas ocultas de C2, evidenciadas apds politomografia ou tomografia
para ¢ diagnostico.

20 « MRI DIFFUSION MAPPING OF REVERSIBLE AND
IRREVERSIBLE ISCHEMIC INJURY IN FOCAL BRAIN
ISCHEMIA.

44(8): 1484-1490, 1994 (28 ref) (1)

A Diffusion-weighted magnetic resonance image{DW1) é baseada no movimento
translacionat ou difusdo da Agua e pode detectar rapidamente e localizar a lesio
cerebral focal como uma regido hiperintensa. Em poucos minutos apés o inicio da
isquemia. Eslas alteragdes bhiperintensas observadas no estagic agudo da isquemia
refletem um declinio no coeficiente de difusdo aparente da dgua no tecido cerebral
isquémico. Este declinio ocorre logo apds um insulto isquémico e estd relacionado
ao acamulo de agua intracelular(edema citotdxico) ou mudangas na permeabilidace
da membrana causadas por falha rapida no metabolismo energético. A reverséo
precace desta hiperintensidade pela restauragao do fluxo sanguinec ocotre nos
modelos de isquemia focal temporaria. Através deste método, ainda disponivel
apenas para animais de experimentacao, pode-se analisar pardmetros que capaci-
tardo o meédico a diferenciar entre leses reversiveis e irreversiveis antes da
reparfusdo.

Hasegawa, Y. e cois

21 » REVIEW CRITERIA FOR HOSPITAL UTILIZATION FOR
PATIENTS WITH CEREBROVASCULAR DISEASE.
44(8): 1531-1532, 1594  Lanska, D. J. e cols (01 ref) (1)
Os autores revisam os critérios para a hospitalizagio de pacientes com AVC

considerando o quadro instalado, cs ataques isquémicos transitérios & a ocorréncia
de aneurisma, malformagdes arteriovenosas e angioma .

22 » EOGRAPHIC DISTRIBUTION OF HOSPITALIZATION RATES
CASE FATALITY, AND MORTALITY FROM STROKE IN THE
UNITED STATES.

44(8): 1541-1550, 1994 Lanska, D. J. & Kryscio, R. (113 ref) (1)

Séo discutidos aspectos epidemioldgicos regionais cuja aplicagdo as nossas
condicdes podem ser em parte consideradas.

Small, S. L. e cols (7ref) (1)

23 « HUNGER AND THE TEMPORAL LOBE.
44(9):1577-1579, 1994 Fisher, C. M. (17 ref) (1).

E relatado o case de um menino de 11 ancs que apresentou dois episedios de
hemorragia intracerebral na regido do lobo temporal anterior direito. Nas duas
ocasides o sangramenie foi denunciado por sensagdo de intensa fome. Neste
trabalho dicute-se modelo do sistema neural relacionado a fome bem como a
possibilidade de localizagdo temporal do centro desta funcao.

24 + TRANSESOPHAGEL ECHOCARDIOGRAPHY AND
CONTRAST-TCD IN THE DETECTION OF A PARENT
FORAMEN OVALE: EXPERIENCES WITH 111 PATIENTS.

44(9): 1603-1606, 1994  JanBen, G. & P. Berlit. {23ref) (1)

Farame cval patente (FOP) encontrado com freqliéncia em paciente com AVC
da eticlogia desconhecida. Neste estudo os aa documentaram a presenga de FOP
em 31 de 40 parentes com AVC de etiologia descenhecida. O método considerado
“gold standart” para ¢ diagndstico, desta condig&o € a ecocardiografia transesofagica
{ETE}. Com o transcranial Doppler com contraste (contraste-TCD) a sensibilidade
do segundo foi de 91, 3%, a especificidade de 93, 8% e a eficiéncia diagndstica de
92, 8%. Comparando os métodos, o contraste TCD é de menor custo em relagio ao
ETE. Cs aa discutem os dois métodos bem como a possibilidade da existéncia de
frombose venosa subclinica como fonte emboligena nos casos evidéncia de FOP
nos casos de TVC de etiologia deconhecita.

25 « ESPONTANEOUS DISSECTIONS OF CERVICOCEFPHALIC
ARTERIES IN CHILDHOOD AND ADOLESCENCE.

44(9): 1607-1612, 1994 Schievink, W. I e cols (60 reft (1).

Estas dissecgGes sao relativamente raras em criangas e adolescentes. Neste
trabalho s auteres encontraram 18 pacientes com 18 anos cu menos, entre 263
pacientes consecutivos com dissecgdes arteriais espontineas, Em 11 pacientes o
sistema envolvido foi o das arérias cervicais e, em 7, das anérias intracranianas,
Intracranialmente so a circulagao anterior foi afetada. Recuperagao completa cocorreu
em 10 dos 11 pacientes com comprometimento cervical e em 4 dos 7 com compro-
metimento intracraniano.

26 » ANTI-ICAM-1 ANTIBDY REDUCES ISCHEMIC CELL DAMAGE
AFTER TRANSIENT MIDDLE CEREBRAL ARTERY
OCCLUSION IN THE RAT.

44(9):1747-1751, 1994 Zhang e cols (3gref) (1)

O dano celular isquémico apds a oclusdo da artértria cerebral média pode ser
mediado por muitos fatores entre eles o5 processos inflamatorios, Neste estudo os
autores testam a hipdtese de que a administragdo de anticorpes anti-ICAM-1 reduz
o dano cerebral isquémico apds 2 horas de oclusdo da antéria cerebral média no rato,
confirmando a hipdtese.

27 « SELECTIVE ACALCULIA WITH SPARING OF THE
SUBTRATION PROCESS IN A PATIENT WITH LEFT
PARIETOTEMPORAL HEMORRAGE.

44(9):1759-1761, 1994 Lampl e cols (10ref) (1)}

E descrito o caso de um paciente com hemorragia parietotemporal esquerda
com acalculia seletiva para adigao, multiplicagao e divisde mas nao para subtragao.
Este caso sugere que hajam sislemnas de processamento diferentes para cada uma
das operagbes aritméticas basicas.

28 « A TRANSIENT FIT OF LAUGHTER AS THE INAUGURAL
SYMPTOM OF CAPSULAR-THALAMIC INFARCTION.

44(9):1762, 1994 Ceccaldi & Milandre (7rel) (1)

Q riso pode ocorrer em vérias lesces focais e o mecanismo patogénico é incerto.
Nao caso relatado, de uma muther de 47 anos, um episodio isolado de riso, sem Ralor
que o provecasse foi © sintema inaugurou o infarto taldmico. Séo discutidos os
conhecimentos subiacentes a esta fungao.

29 « SUBCORTICAL APHASIA: THE CORE PROFILE OF
CAPSULOSTRIATAL INFARCTIN.

44(10):1824-1829, 1994  Mega & Alexander (39 ref} (1)

Tem havido desacordo a respeito das precisas caracteristicas da atasia subcor-
tical. Este trabalho, efetuado a parir dos dados de 14 pacientes, discute as vias e
interpretagdes deste sindrome.
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30 » PREDICTIVE FACTORS FOR DETE#IORATION FROM
HYDROCEPHALUS AFTER SUBARACHNOID
HEMORRHAGE.

44(10):1851-1855, 1994 (35ref) (1)

Os autores avaliam os fatores prognosticos para ¢ desenvolvimento de hidro-
cefalia apds hemorragia subaracndidea por ansurisma em um modelo de regressao
mutivariada. Concluem que hd grande quantidade de sangue apds a hemorragia
subaracndidea e a demora na reabsorgao do sangue cisternal e ventricular cursam
com maior risco de desenvolvimento de hidrocefalia.

Vermeij, F. H. e cols

31 « RISK OF DEMENTIA AFTER STROKE IN A HOSPITALIZED
COHORT: RESULTS OF A LONGITUDINAL STUDY.
44(10):1885-1891, 1994  Tatemichi, T. K. e cols (33refy (1)
Os autores concluem que o AVC isquémico em pessoas idosas aumenta o risco
de desenvolvimento de deméncia em aproximadamente 5 vézes em comparagéo

comn pacientes sem AVC. Aidade, educagio s fungao intelectual de base contiibuem
de modo independente para este risco.

32 « MORNING REDUCTION OF CEREBRAL VASOMOTOR
REACTIVITY.

44(10):1907-1909, 1994 (15ref) (1)

Através de estudo da vasorrealividade motora os autores concluiram que a
reducac da resposta a hipercapnia durante a manha pode relacicnar-se ao maior
risco de AVC durante estes periodos do dia.

Ameriso, 5. F. e colis

33 « EFFECT OF A STROKE PROTOCOL ON HOSPITAL COSTS
OF STROKE PATIENTS.

44(10):1961-1964, 1994  Bowen, J. 2 cols (Gref) (1}

Os autores concluem pela validade do uso de um protocolo de internagio que,
em dltima analise, reduz o tempo de internagéo e os custos.

Efeitos Colaterais / Toxicologia /
Farmacologia

21 » VALPROATE-MEDIATED DISTURBANCES OF HEMOSTASIS:
RELATIONSHIP TO DOSE AND PLASMA CONCENTRATION.

44(8): 1418-1422, 1994 Gidal, B. e cols (22 ref} {1)

Diversas alleragGes 1&ém sido descritas em pacientes fazendo uso de valproato
de sédio: alongamento do tempao de sangramento, diminuigao no nimero de plagque-
tas, alteragdes relacionadas ao fator de von Willebrand e aos niveis de fibrinogénio
e sangramentos significantes, Entre os mecanismos aventados para explicar estes
fatos estdo a produgdo de um anticorpo antiplaguetaric, efeito direto sobre a
fmembrana ou mesmo supressao direta da medula éssea.

22 « MEASUREMENT OF CARBAMAZEPINE AND
CARBAMAZEPINE EPOXIDE IN THE HUMAN BRAIN USING
IN VIVO MICRODIALYSIS.

44(8): 1469-1472, 1994 (3o rety (1)

Atraveés deste métode se obtém que o "steady-state”extracelular espelha as
concentragbes séricas livres. Este estudo farmacodindmico usando microdialise
intracerabral, ilustra a utilidade deste método para a clinica.

Scheyer, R. D. e cols

Epilepsia / Crises Epilépticas

19 « MEDICAL INTRACTABILITY IN CHILDREN EVALUATED FOR
EPILEPSY SURGERY.

44(7): 1341-1343, 1994

Os autores avaliaram o valor da reavaliagio terapéutica e farmacoterapia
adicional, em criangas candidatas 4 cirurgia de epilepsia por ineficiéncia do tratamen-
o medicamentoso. Em 21 criangas, no total de 72 cardidatos 2 cirurgia, nao
preenchiam o ¢ritério de intratabilidade, havia negligéncia ne tratamento medicamen-
1050, sendo que somente dois pacientes apresentaram controle das crises com a
adequagéo da terapéutica (aita dose de carbamazepina, em monoterapia). A reava-
fiagAo terapéutica estd indicada em todas as criangas com epllepsia intratdve!, antes
da cirurgia de epilepsia.

Gilman, J. T. e cols

(9refy (2}

20 « THE ROLE OF EPILEPSY CENTERS IN DELIVERING CARE
TO PATIENTS WITH INTRACTABLE EPILEPSY.

44(7); 1347-1352, 1994  Lesser, R P. & M. D.

Sao discutides os pros e contras deste tipo de centro 8 conclue-se que, embora
os custos sejam elevados, os custos de ndo efetud-los 80 ainda maiores.

21 « HIGH-DOSE INTRAVENOUS LORAZEPAM FOR THE
TREATMENT OF REFRACTORY STATUS EPILEPTICUS.

44(8): 14001403, 1994 Labar, D. R. e cols. {14 ref) (1}

Os autores utilizaram de 0,3 a @ mg/hora de lorazepan para interromper status
epilépticus. Todos os pacientes sobreviveram, nac ocorreu hipotensao postural. A
recuperagao foi completa em 2 casos, parcial em 7 sende que em trés o comprome-
timento foi intense. Propde um protocolo para tratamento do status, incluindo, nesta
ordem, fenitoina, fenobarbital e lorazepan.

22 « THE SECONDARILY GENERALIZED TONIC-CLONIC
SEIZURE: A VIDEOTAPE ANALYSIS.

44(8): 1403-1407, 1994  Theodore, W. H. ¢ cols (3 ref) (1)

Analisando através de video-EEG 120 crises generalizadas tdnico-clénicas os
autores encontraram: duragao média de 62 segundes, sem tendéncia a prolonga-
mento do tempo de crise com a redugdo das drogas antiepilépticas. Observou-se
marcadada heterogeneidade na fenomenologia. Somente 27% das crises continham
as cinco fases; Inicio da generalizag8o, pre-tonicocibnica, tonica, tremulosidade e
clénica. Os fendmenos clinicos indicam o envolvimento de multiplas vias corticais e
subcorticais. Indicam também gue quande as crises duram mais de 2 minutos,
tratamente endovenoso deve ser iniciado.

23 « MAGNETIC RESONANCE SPECTROSCOPY IN TEMPORAL
LOBE EPILEPSY.

44(8): 1411-1417, 1994 Connelly, A. e cols (36 ref) (1)

A esclerose hipacampal encontrada em 65% dos casos de epilepsia do lobo
temperal @ caracterizada por perda de neurdnios, atrofia e gliose. Estes achados
podem ser reconhecidos por varias técnicas de RM. Para a detecgdo de comprome-
timento mais difuso do lobo temporal bem como de comprometimentos deste tipo
bilaterais, a espectroscopia por BM € um método ndo invasivo através do qual, se
investiga ¢ melabolismo cerebral e através do qual se pode demonstrar varios
parametros de interésse pré-operatério, contribuindo para a lateralizagdo e detecgaoe
de anormalidades bilaterais. Neste trabalho sao discutidos estes fatos a propdésite de
25 pacientes com epilepsia intratavel.

24 « DEZINAMIDE FOR PARTIAL SEIZURES: RESULTS OF AN
N-OF-1 DESIGN TRIAL.

44(8): 1453-1458, 1984 {12ref) (1)

A desinamida é uma droga antiepiléptica em potencial que se liga aos canais de
sédio voltagem-sensitivos e ndo parece ter atiividade na receptor GABA. Bloqueia
as crises induzidas elétrica e quimicamente em ratos, lembrando assim o valproato
e o fenocbarbital. Trata-se de estudo duplo-cego, contretado com placebo, de 15
pacientes com epilepsia focal intratavel, cujo tratamento foi feifo em associagdo a
fenitoina. Conclui-se pela baixa toxicidade da droga bem como pela significativa
eficdcia da mesma em baixas concentragdes plasméticas.

Privitera, M. D. e cols

25 » FLUNARIZINE FOR TREATMENT OF PARTIAL SEIZURES:
RESULTS OF A CONCENTRATION-CONTROLLED TRIAL.
44(10); 1830-1836, 1994 Pledger, G. W. e cols 27 ref} 1)

Ao utilizar Aunarizina em associagdo a fenitoina ou carbamazepina para trata-
mento de epilepsia, os autores analisaram a eficdcia desta substincia como coad-
juvante do tratamento. Administraram uma dose de ataque de 30mg de flunarizina e
depois mantiveram doses que permitiam manter nivel terpéutico de 60ng/ml de
plasma. Concluiram, neste estudo paralelo, gue o percentual de redugo das crises
foi estalisticamente maior no grupe tratado com flunarizina que ne grupo tratado com
placebo.

26 « THE TREATMENT OF REFRACTORY GENERALIZED
STATUS EPILEPTICUS WITH CONTINUOUS INFUSION OF
MIDAZOLAM.

44(10): 1837-1840, 1994 (23ref) (1)

Midazolan & um 1,4, benzodiazepinico, agente do grupo dos benzodiazepinicos
anelados, composto solivel em dgua com rdpida penetragdo no sistema nervoso
central e meia vida de eliminagac de 1,5 a 3,5 horas. Neste estudo se propde o uso
de midazolan como recurso para o status epiléptico generalizado refratario A admi-
nistragao foi feita inicialmente em bolo(200ug/kg) € mantida depois a infusZo continua
de 0, 75 a 11ug/kg/min). A resposla foi lavoravel nos quatro pacientes utilizados.

Parent & Lowenstsin

NEUROLOGY - Resumos

Rev, Neurociéncins 3(1): 40-53, 1995

{84 ref) (1.



45

27 » ASSOCIATION OF HIPPOCAMPAL SCLEROSIS WITH
CORTICAL DYSGENESIS IN PATIENTS WITH EPILEPSY.

44(10): 1841-1845, 1994 Raymond, A. A. e cols (12refy (1)

A causa da esclerose hipocampal é desconhecida e pode ser multifatorial. A
disgenesia cortical &, no momento, causa bem conhecida de epilepsia, cuja preva-
léncia é desconhecida. As anormalidades morfoldgicas associadas a disgenesia
cortical podem ser detectadas somente na histologia( microdisgenesias) a anorma-
lidades dos giros {agiria, macrogiria, polimicrogiria, esquizencefalia) e substancia
cinzenta ectdpica. Os autores revisaram sistematicamente 100 pacientes de um
cohort com esclerose hipocampal diagnosticada pela RM, histologia ou ambos para
estabelecer a freqiéncia minima de degeneragéo cortical. Encontraram evidéncias
deste dado em 15 pacientes, sendo: em 6, heterotopia subependimaria, em 2 forma
frustra de esclerose tuberosa, macrogiria focal em 2, displasia cortical focal em 1,
heterotopia laminar em 1, esquizencefalia bilateral em 1 e padrao de giro simplificado
em2.

28 « MRI MONITORING OF VIGABATRIN-INDUCED
INTRAMYELINIC EDEMA IN DOGS.

44(10): 1944-1943, 1994 Weiss, K. L. e cols (27 ref) ﬁ)

O vigabatrin & um inibidor da Gaba transaminase, a enzima que é responsavel
pele catabolisma do GABA, o neurotransmissor inibitdrio mais proeminente no
sistema nervoso des mamifercs. O valor clinico do vigabatrin é potencialmente
limitado pela evidéncia de edema intramielinico (vacuolizagdo) no cérebro de diver-
s0s animais de experimentagéo. Neste estudo pdde-se evidenciar alteragdes de sinal
a RM congruentes com edema intramielinico e sugere gue a AM prové um método
Ut#, ndo invasivo, para menitorizar esta condi¢do.

29 « RECTAL ADMINISTRATION OF FELBAMATE IN A CHILD
WITH LENNOX-GASTAUT SYNDROME.

44(10): 1978, 1994 Grossmann, A. e cols (5ref) (1)

A administragac de Felbamato por via retal, foi efetuada em uma crianga de 2
anos com diagndstico de sindrome de Lennox-Gastaut. O relato deve-se a inexis-
téncia de relatos anteriores por esla via com esta medicagéo.

Esclerose Miiltipla / Desmielinizantes

23 + CYTOKINE mRNA LEVES IN MONONUCLEAR BLOOD
CELLS FROM PATIENTS WITH MULTIPLE SCLEROSIS.

44(8): 15231526, 1994 {10 ref} (1)

Através de métode de PCR os autores delerminaram o padrao de expressio do
mensageiro RNA da citoquina em 40 pacienles com a forma “relapsing-remain-
ding"da EM. Encontraram niveis significantemente mais elevados do fator alfa de
necrose lumoral e da linfotoxina RNAm nos doentes com esta forma em comparagéo
4queles com doenga eslavel. O fator de crescimento beta e a interleuciona 10 RNA
estavam mais elevadas em pacientes com doenca estavel.

Rigckmann, P. e cols

24 « PRACTICE ADVISORY ON SELECTION OF PATIENTS WITH
MULTIPLE SCLEROSIS FOR TREATMENT WITH
BETASERON.

44(8): 1537-1540, 1994  Report of the Quality Standards Subcommitee of the

American Academy of Neurclogy. (15ref) (1}
Sao apresentados os parAmetros para o tratamento da EM com betaseron.

25 =« HEAT SHOCK PROTEIN IMMUNOREACTIVITY IN CSF:
correlation with oligocional banding and demyelinating
disease.

44(9): 1644-1648, 1994 (25ref) (1)

As "heat shock proteins'{HSPs}, constituintes da maioria das células, repre-
sentam um grupo de proteinas evolucionarias altamente conservadas que apresen-
tam maicr expressdo em resposta a diferentes tipos de stress tais come calor,
infecgdo ou hipdxia. As HSPs sdo altamente imunogénicas e 1&m sido implicadas
coma antigenos alvo para as células T. Em algumas instancias, principalmente
naqueias em que as HSPs poder ser aberrantemente expressadas sobre o0s tecidos
alvo, a interagao com o sistema imune pode potencialmente resuliar em doenga
autoimune, como o sugerido no diabetes mellitus juvenil ou na artrite reumatéide. No
caso da EM ndo se sabe ainda a que antigeno os anticorpos da EM estéc direciona-
dos. Neste estudo procura-se estudar a imunorreatividade do sistema nervoso as
HSPs & discute-se a possibilidade de que elas contribuam na patogénese da EM e
de outras doengas dos sistema nervoso imunomediadas.

Prabhakar e cols

26 » HIGH PREVALENCE OF VITAMIN D DEFICIENCY AND
REDUCED BONE MASS IN MULTIPLE SCLEROSIS.

44(9): 1687-1692, 1994  Nieves e cols (37ref} (1)

Pacientes com EM podem ter elevado risco de osteoporose e fraturas patologi-
cas. Tanto a EM quanto a ostecporose sao mais prevalentes em mulheres, Existe
um relacicnamento entre osteoporose e imobilidade. A terapéutica com glicocorticdi-
des também favorece a osteoporose. Os autcres estudaram as condigdes do
asquelelo de pacientes com EM através de densitometria e parametros bioquirnicos.
Concluiram que a densidade 6ssea esta significativamente reduzida em pacientes
com EM de sexc femining ¢ que pode aumentar o risco de fraturas em duas cu trés
vézes. Existe também deficiéncia de vitamina D com hiperparatirecidisme secundd-
rio. Conclue-se pela administragic de suplementos de vitamina B12 em pacientes
do sexo femininc com EM.

27 » THE EFFECTS OF 4-AAMINOPYRIDINE ON COGNITIVE
FUNCTION IN PATIENTS WITH MULTIPLE SCLEROSIS: a
pilot study.

44(9): 1701-1705, 1994 (22ref) (1)

A 4-aminopiridina é um blequeader do canal de potassio que pode recuperar a
condugdo narvosa em nervos desmielinizados através do prelongamento da fase de

repclarizagdo do petencial de agao. Neste estudo os autores procuraram testar a
eficicia desta susbstancia sobre as fungtes cognitivas, sem resultados positivos.

Smits e cols

28 « URVIVAL OF PATIENTS WITH MULTIPLE SCLEROSIS IN
DENMARK: A NATIONWIDE, LONG-TERM EPIDEMICLOGIC
SURVEY.

44(10): 1901-1807, 1994  Bronnun-Hansen, H. e cols (23 ref) (1)

Os aulores concluiram que a sobrevida desde o inicio da doenca foi de 28 anos
no homem, em comparagao a 40 na popula¢do geral pareada e 33 anos na mulheres
[wersus 46 nos pares). O excesso de montalidade tem diminuido na (ltima década e
parece ser maier nos casos com sintomas cerebelares de inicio.

Etica / Gerais / Histéria / Educac¢ido Médica

12 « JOHN HUGHLINGS JACKSON'S OBSERVATIONS ON
‘LOWER LEVEL, ' OR 'PONTOBULBAR, ' FITS AND THEIR
RELEVANCE TO CURRENT CONCEPTS OF SEIZURES AND
MYOCLONUS.

44(8); 1527-1530, 1994 (16 ref) (1)

Sao discutidas as assertivas de Hulings Jackson, considerando-se aspectos da
terminologia, do conhecimento do sistema nervoso tantc sobre crises epilépticas
quanto sobre mioclonias.

Krumholz, Allan. e cols

13 « THE CHALLENGES OF HEALTH SYSTEM REFORM: WHERE
SHOULD NEUROLOGY BE GOING?

44(9): 1580-1582, 1994 Menken, M. (15 ref) (1).

E feila disucusséio comparativa entre os sistemnas de salde do Canadd e dos
Estados Unidos quanto & neurologia.

14 s THE SLIPPERY SLOPE IN MEDICINE.
44(10): 1775-1776, 1994  Kurizke & Houlf (7refy (1)

Trata-se de um editorial refletiindo scbre a evolugdo natural da medicina na
Alemanha durante ¢ periode do nazismo, as infludncias do sisterna de saide sobre
a atividade médica.

15 « CRITICISM IN NEUROLOGY AND MEDICINE.
44(10): 1781-1783, 1994  Aminoff, M. J. (10ref) (1)

O editorial discute o efeito da critica sobre a medicina e a comunicagio na area
médica.

16 « BACILLUS EPILEPTICUS: TREATMENT OF EPILEPSY BY
COLECTOMY AND VACCINES.

44(10): 1965-1969, 1994  Korczyn, A. . e cols (25 ref) (1)

Saco discutidas as hipoteses vigentes no inicio do século para explicar a
patogénese da epilepsia.

NEUROLOGY - Restumios
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imagem / Anatomia

8 « CEREBRAL WHITE MATTER LESIONS, VASCULAR RISK
FACTORS, AND COGNITIVE FUNCTION IN A
POPULATION-BASED STUDY: THE ROTTERDAM STUDY.

44(7): 1246-1252, 1994  Breteler, M. M. B. e cols {44 ref) (3).

A RM cerebral freqientemente mostra lesGes da substancia branca em pessoas
idosas. A frequéncia destas lesGes aumenta com a idade e com a presenga de fatores
de risco cardiovasculares. O significado destas lesdes permanece controverso. Os
autores estudaram estes sinais em 111 pacientes com idades entre 65 e 84 anos.
Vinte e sete por cento deles tinha estas alteragbes. Histéria de AVC, infaro do
miccardio, atividade do fator V1 e nivel de fibrinogénio estavam significativamante
associados com a lesdo de substancia branca. Este trabalho sugere que os fatores
de risco cardiovasculares classicos bem comos fatores trombogénicos estao assc-
ciados a lesBes da substincia branca em pessoas com mais de 65 anos de idade
na populagao geral e estas lesGes podem estar relacionadas s fungdes cognitivas.

9 « VOLUMETRIC MRI ANALYSIS OF THE AMYGDALA AND THE
HIPPOCAMPUS IN SUBJECTS WITH AGE-ASSOCIATED
MEMORY IMPAIRMENT: correlation to visual and verbal
memory.

44(9): 1660-1668, 1994  Soininen g cols (s7ref) (1)

As estruturas do lobo temporal medial estio envolvidas no processamento da
memdria declarativa em humanos e primatas. A contrribuigo de estuturas como a
formagéo hipocampal complexo amigdaldide e os crices peririnal e parahipocampal
nas fungBes de meméria normais & ainda contravertida. A RM & um método util para
a medida do volumae hipocampal. Este trabalho é parte de um estudo sonre compra-
metimento da memaria associado & idade com o objetivo de melher caracterizar esta
condigdo e comparar com o envelhecimento normal. Os auleres conseguiram
demonstrar que alteragbes estruturais menores estdo presentes tanto na amigdala
quanto no hipocampo dos individuos com declinio cognitivo comparados aindividuos
normais. Sugerem que 0 seguimento destes pacientes seja necessario para deter-
minar se eslas anormalidades estruturais menores podem predizer o desenvolvimen-
to de deméncia ou apenas refletem a variabilidade da performance cognitiva em
idosos.

10 « ABNORMAL CONNECTIVITY OF THE VISUAL PATHWAYS IN
HUMAN ALBINOS DEMONSTRATED BY
SUSCEPTIBILITY-SENSITIZED MRI.

44(10): 1921-1926, 1994 Hedera, P. e cols (25 ref) (1)

A ativagdc neuronal causa um nio pareamento focal entre o fluxo sanguineo
cerebral regional e o consume de oxigénio. Um efeito liquido do aumento da atividade
neuronal é a reduglo na concentragao de desoxihemoglobina venosa. A hemoglo-
bina reduzida tem propriedades paramagnéticas e variagdes nas concentragdes de
desoxihemoglobina causam uma mudanga de sinal & RM, um fenémeno conhecido
como efeito dependente do nivel de oxigenagio{BOLD). Ativagdes do cortex visual,
cortex motor primario, conex auditivo e cortex frontal tem sido demonstrado em
humanos usando o fendmeno BOLD. Neste trabalho os autores estudaram a ativagéo
da cértex visual humano usando RM de 1, 5 Tesla. Os participantes do estude eram
3 albinos e seis controle normais submetidos a séries de estimulagéo fotivea mono
e binocular. A estimulagdo monccular em albinos causou ativagdo predominante-
menle contralateral em uma area pequena, bem delineada na parte anterior do cortex
visual no hemisfério ipsilateral. Todos os controles tinham padres de ativagio
simétricos durante estimulagdo monocular. Este achado é compativel com anomalia
no cruzamento do quiasma. RM funcional representa um método promissor para a
avaliagAo das vias visuais no homern,

11 « DETECTION OF CORTICAL NEURON LOSS IN MOTOR
NEURON DISEASE BY PROTON MAGNETIC RESONANCE
SPECTROSCOPIC IMAGING IN VIVO.

44(10): 1933-1938, 1994  Pioro, E. P. e cols (37 ref) (1)

Atraves de espectroscopia do Hidragénio por AM{1H-MRSI) é possivel avaliar
de modo ndo invasivo patologia regional do cérebro humano, in vivo. Os autores

utilizaram este método em pacientes com doenga do neuronio motor para avaliar a

distribuigio e a extensio do dane neurenal cortical ou perda refletida por diminuigao

da relagdo N-acetilcreatinina. Conseguiram delectar redugAc nesta relagdo em
pacientes com lesdes do neuronio motor, cotocando o métoda como vélido tanto para
diagnostico quanto para progndstico.

12 + BRAIN SINGLE-PHOTON EMISSION COMPUTED
TOMOGRAPHY*.
44(10): 1970-1977, 1994 Masdeu, J. C. e cols (1)

Trata-se de uma revisao sobre 0s aspectos técnicos e a utilidade do SPECT em
neurologia clinica e pesquisa.

Inflamatédrias / Infecciosas

7 « COMPARISON OF INTRAVENOUS PENICILLIN G AND ORAL
DOXYCLINE FOR TREATMENT OF LYME
NEUROBORRELIOSIS.

44(7): 1203-1207, 1994 (32 ref) (3)

Um estudo randomizado foi realizado em 54 pacientes com diagndstico de
neuroborreliose (D, Lyme) confirmado por imunalogia do LCR, sangue ou cultura do
LCR. Vinte e trés receberam Penicilina G IV (3g cada 6 horas vo) 31pacientes,
doxicilina (200mg cada 24 horas) durante 14 dias. Todos os pacientes melhcraram
durante o tratamento e nfio houveram diferengas significantes entre os 2 grupos 2
quanto & evolugde elinica, achades liquéricos cu soralogicos, durante 1 ano de
seguimento. Deste modo, a doxiciclina constitui-se uma droga alternativa efetiva e
barata em relagdo a penicilina G IV para o tratamento da D. Lyme.

Karisson, M. e cois

8 « MAGNETIC RESONANCE IMAGING OF THE CAUDA EQUINA
IN GUILLAIN-BARRE SYNDROME.

44(7): 1334-1336, 1994 Crino, P. B. e cols (Greft (2.

Os autores relatam o estudo de RM da medula lombar e cauda equina, em trés
pacientes, duas criangas & um adulto, com diagnéstico de sindrome de Guillain-Bar-
ré. Os trés pacientes apresantavam paresia simétrica ascendente com arreflexia, e
dois {um adulto @ uma crianga) com alteragdo do esfincter urinario. Os trés exames
evidenciaram uma imagem com realkce anormal, apés a administragio endovenosa
de gadolini, em topografia da cauda equina e raizes lombossacrais. Estes achados
radiokdgicos também foram descritos em pacientes com polineuropatia desmielini-
zante inflamatéria cronica (PDIC).

9 « POLYMERASE CHAIN REACTION FOR RAPID DIAGNOSIS
OF TUBERCULOUS MENINGITIS IN AIDS PATIENTS.

44(7): 1336-1338, 1994

O comprometimento do SNC peia tuberculose {Thc) é cinco vézes maior em
pacientes com HIV, do que em pacientes sem HIV. O diagndstico pode ser feito
atraves de cultura, queleva varias semanas e em fluidos organicos {pleural, peritonial
e cerebroespinal) em que o numero de bacilos € muito pequeno, tem sensibilidade
menor que 40%. Os autores realizaram o exame de reagéo da cadeia de polimerase
(PCR), para detecgdo de DNA da M tuberculosis, em 11 amostras de LCR, de 10
pacientes com HIV soropositivos com suspeita de meningite tuberculosa. Foram
usados como controle 14 amostras de LCR de 6 pacintes HIV soropositives g 8 HIV
soronegativos sem Tbe. PCR foi positiva em 9 amostras de 8 pacientes com Tbe,
sendo a cultura positiva em cinco destes pacientes (somenta em um foi observade
a micobaciéria corada). O diagnéstico de Tbe foi feito em dois pacientes com PCR
negativa. PCR foi negativa nas 14 amostras controles.

Folgusira, L. e cols (9ref) (2)

10 « ALBENDAZOL IN SINGLE CT RING LESIONS IN EPILEPSY.
44(7): 1344-1346, 1994 Padma, M. V. e cols (gref) (2

Os aulores realizaram um estudo duplo cego, randomizado, de 75 pacientes
com alteragdes no exame de tomografia computadorizada de crénio, pequena leséo
com realce, sendo administrado albendazol na dosagem de 15 mg/Kg/dia per 7 dias
e placebo. Foram realizados estudos tomograficos 1 semana, 1 e 3 meses apds a
administragaa. Trinta e cinco dos 40 pacientes que recebemn albendazol, mostraram
resolugio das lesdes, e em 33 de 35 pacientes que receberam placebo. Os autores
concluiram que ndo houve beneficic com administragdo de albendazal.

11 « CIOSTRIDIUM PERFRINGENS SUBDURAL EMPYEMA AND
MENINGITIS.

44(7): 1357-1358, 1994  Maschia, J. F. e cols (7 ref) (1)

Os autores trataram 75 pacientes com crises e anormalidades tomogréficas
compaliveis com 15mg/Kg/dia de albendazol e placebo por 7dias e obtiveram CT de
controle ag final de 1 semana, 1 més ¢ 3 meses, 35/40 dos pacientes que receberam
albendazol e 33/35 dos que receberam placebo mostraram resolugdo. Concluiram
que o albendazol ndo é efetivo nestes casos.

12 « ANTINEURONAL ANTIBODIES IN ACUTE CEREBELLAR
ATAXIA FOLLOWING EPSTEIN-BARR VIRUS INFECTION.

44(8): 1506-1507, 1994 (10ref) (1

As complicagdes neuroldgicas das infecgbes pelo virus de Epstein Barr incluem
meningoencelalite, meningite asséptica, mielite, neuropatia periférica, ataxia cerebe-
lar aguda e disfungio autondmica aguda. E relatado o caso de um paciente que
desenvolveu ataxia cerebelar aguda & tinha tanto anticorpos nucleares quanto de
elementos citoplasmaltices dos neurdnios.

fto, H. e cols
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13 « INTRAVASCULAR MALIGNANT LYMPHOMATOSIS
MANIFESTING CLINICALLY AS BILATERAL SUDDEN
HEARING LOSS AND CYTOMEGALOQVIRUS ENCEPHALITIS.

44(8): 1518-1520, 1994  Nagayama, M. e cols (10 ref) (1)

Linfomatose maligna intravascular (LMI) também chamada angioendoteliose e
um distirbio raro. Neste relato descreve-se o achado de LMI em um paciente com

linfoma maligno manisfestando-se clinicamente como surdez subita e encefalite por
CMV,

14 « THE RISK OF DEVELOPING CREUTZFELDT-JAKOB
DISEASE IN SUBJECTS WITH THE PRNP GENE CODON 200
POINT MUTATION.

44(9): 1683-1686, 1994  Chapman e cols (21ref) (1)

A doenga de GJ &€ uma das encefalopatias espongiformes associadas ao
acumulo de uma proteina resistente & proteinase, potencialmente infecciosa, forma-
dora da amildide, conhecida como proteina prion. Recentes avangos na comprensao
da biologia molecular das encefalopatis espongiformes tem revelado que muites ¢
possivelmente todos os casos familiares de CJ segregam mutagdes no gena PRNP,
que codifica esta proteina. Neste estudo os auleres estudaram a penetrancia da
mutagio do gene PRNP 200Lys em um grande grupo de pacientes com doenga de
CJ. Através disto concluiram que a probabilidade de desenvelver CJ aumenta com
a idade. A penetrancia acurmnulada alcanga 50% aos 60 anos ¢ 80% aos 80 anos. A
penetrdncia da mutagao é alla e embora a idade possa ser um fator Influente o sexo
também pode ter certa paricipagéo.

15 « PROGNOSTIC FACTORS FOR SEIZURE RECURRENCE
AFTER WITHDRAWAL OF ANTIEPILEPTIC DRUGS IN
PATIENTS WITH NEUROCYSTICERCOSIS.

44¢8): 1706-1709, 1994  Dei Brulo, O. H. (20 ref) (1)

Avaliande a evolugdo da epilepsia assoclada a neurocisticercose o auter con-
cluiu que o pregnéstico da epilepsia devido a neurocisticercose ndo é 1o benigno
quanto antigamente se pensava. Pacientes com calcificagbes residuais e aqueles
com crises recarrentes e maltiplos cistos antes do albendazol tém a maior taxa de
recofréncia apds a retirada das drogas antiepilépticas.

16 « VARICELLA-ZOSTER VIRUS MYELITIS: AN EXPANDING
SPECTRUM.
44(10): 1818-1823, 1994 Gilden, D. H. e cols (17 ref} (1)
Mielite & uma das complicagdes neuralogicas menos caracterizadas do virus da
varicela Zoster. Os auteres relatam 4 pacientes adultos com mielopatia associada a
varicela zoster. Discutem dados clinicos e de AM . Comentam que a mielopatia apgs
o virus da varicela zoster pode ser “emiting-exacerbating” além de aguda e crénica.
A detecgdo do DNA viral no LCR meses apds o rash é util para o diagnodstico e sugere
um papel para o virus na patogénese da mielopatia.

17 « A RABBIT MODEL OF LYME NEUROBORRELIOSIS:
CHARACTERIZATION BY PCR, SEROLOGY, AND
SEQUENCING OF THE OspA GENE FROM THE BRAIN,

44(10), 1938-1943, 1994 Pachner, A. R. e cols 25 ref) (1)

O modelo foi desenvolvido ern coethos e pds 2 a 3 meses, apds a infecgdo, 0s
érgaos foram remavidos para a analise . O ¢rgao mais afetado foi 0 SNC. Os dados
obtidos sugerem que este possa ser um hom modelo de Lyme neuroborrzliose.

18 « HERPES SIMPLEX MYELITIS AS A CAUSE OF ACUTE
NECROTIZING MYELITIS SYNDROME.
44(10), 1955-1957, 1994 Foipe, A. e cols (10 ref) (1}
E relatado o caso de um paciente com quadro medular de progressao rapida e
extensa necrose da medula espinal lombossacra a autopsia. O agente etioldgico era
o HSV tipo 2 . A similaridade do quadro clinico com a mielite necrotizante aguda faz
lembrar este diagnéstico diferencial em vida, para o qual hd proposla terapéutica.

Manifestac¢oes Neuroldgicas das
Doencas Sistémicas

17 » PARANEOPLASTIC TEMPORAL LOBE EPILEPSY WITH
TESTICULAR NEOPLASM AND ATYPICAL AMNESIA.
44(7): 1270-1274, 1994 Ahern, G. L, e cols (17 ref) (3}
E relatado o casc de um paciente de 38 anos que manifestou cnises do lobo

temporal e distarbio de memoria atipico 3 anos antes da descoberta de umn tumor
testicular. O exame neuroldgiico mostrava um sindrome quase puramente amnésti-

co. Os esludos sorolégicos mostraram a presenca de um auloanticorpe circulante
que demonstrou afinidade ndo usual pelo nucléolo dos neurdnios cerebrais corticais.
Andlises de Wester Blct revelaram que este anticorpo reagia com proteinas diferen-
tes das identificadas em outros sindromes paranecplédsicos {Hu, Yo, Ri).

18 » THE PROLONGED QT SYNDROME PRESENTING AS
EPILEPSY: A REPORT OF TWO CASES AND LITERATURE
REVIEW.

44(8): 1408-1410, 1984  Pacia, S. V. e cols 21 ref) (1)

O sindrome do QT longo esla associado a taquiarritimias ventriculares e morte
sibita. Pode apresentar-se também como epillepsia . A etiologia deste sindzome
inclui distarbios hereditarios e ndo hereditérios. Este sindrome, embora rare, quando
diagnosticado ¢ tratado com beta blogueadores que reduzem significativamente a
morialidade dos pacientes. O disgnostico deve ser suspeitade sempre que houver o
relato de palpitagbes, sensagdo presincopal antes da crise.

19 ¢« HUANTIGENS AND ANTI-HU ANTIBODIES IN A PATIEN
WITH MYXOID CHONDROSARCOMA.
44(8): 1551-1552, 1994 Verschuuren, J. e cofs. (7ref) (1)

E relatacio o caso de um paciente com a rara combinagéo de um condrossarco-
ma com anticorpos anti-Hu associado a neurcnopatia sensorial paraneopldsica. este
paciente melhorou apds tratamento cirdrgico do tumor em combinagdo com o
tratamento imunossupressor do sindrome paraneoplasico.

20 « PARANEOFPLASTIC OPSOCLONUS-MYOCLONUS
ASSOCIATED WITH ANTI-HAU ANTIBODY.
44(9): 1754-1755, 1994 Hersh e cols (10rel) (1)

O quadro clinico relatado & de ocorréncia de opsoclonus, mioclonia, ataxia e
encefalopatia em uma paciente com céncer de puimdo de pequenas células e
elevados litules de anti-Hu no soro, A autopsia haviam infiltrados inflamatdrios
perivasculares no tronco, putamen e meninges subjacentes ao cortex orhitofrontal.

Metabdlicas / Genéticas

22 » THE PHENOTYPE OF "PURE"AUTOSOMAL DOMINANT
SPASTIC PARAPLEGIA.

44(7): 1274-1277, 1994 Durr, A e cols (15 ref) (1)

A paraplegia espastica, descrita em 1880 por Strumpell é caracterizada por
degeneracdo dos tratos corticoespinais e comprometimento das cclunas de Goll e
tratos espinocerebelares, Duas formas da doenga sdo geralmente distinguidas: a
"pura” e a "complicada”, compreendendo paraplegia espastica, associda a sintomas
cerebelares, amiotrofia dos membros superiores, sinais extrapiramidais, oftalmople-
gia, neuropatia optica, degenerag@o pigmentar da retina, distirbios cutdneos ou
retardo mental. A forma "pura” pode ser autossdmica dominante {70%), autossbmica
recessiva (30%) ou ligada ao X. A expressao clinica da forma "pura’ é bastante
variavel, principalmente quanto a idade de inicio. Nestse estudo conclue-se que ha
distribuigdc unimodal, com inicio recente {antes dos 29 ancs) e inicio tardio (apés os
20 anos), antecipagdo e “imprinting" n&o ocorem. No ha dados clinicos que
permitam diferenciar as familias estudadas e apenas estudos de linkage poderédo
contribuir para a methor classificagdo desta doenga.

23 « MACHADQ-JOSEF (AZOREAN) DISEASE IN A YEMENITE
JEWISH FAMILY IN ISRAEL.

44(7); 1298-1301, 1994 Goldenberg-Stemn, H. e cols (25 ref) (2).

A doenga de Machado Josef (DMJ} @ uma doenga autossémica dominante,
neurodegenerativa, multisistémica, caracterizada pela combinagao variavel de ataxia
cerebelar, oftalmoparesia externa progressiva, sinais piramidais, distonia, rigidez,
amiotrofia @ neuropatia periférica. DMJ lem sido descrila e descendentes pornu-
gueses no Estados Unidos, lha de Agores e Portugueses. Recentemente tém sido
descrito familias Japonesas, Indianas, Brasileiras, Africanas, Australianas e Chine-
sas. Os autores descrevem o primeiro caso de uma familia Israelense de Yemenite
Jewish, afetando os membros de sete geragdes, com o exame clinico de 4 pacientes.

24 « A CLINICAL AND PATHOLOGICAL STUDY OF A LARGE
JAPANESE FAMILY WITH MACHADOQ-JOSEF DISEASE
TIHTLY LINKED TO THE DNA MARKES ON CHROMOSOME
14q.

44¢7): 1302-1308, 1994 (39 ref) {2).

A doenca de Machado Josef (DMJ) tem sido mapeada no cromossomo 14q
usando estudo genélico de uma grande familia japonesa. Os autores estudararm a
clinica e os achados neuropatologicos desta famitia japonesa com DM, comparande

Takiyama, Y. e cols
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com a ataxia espinocerebelar 1 (AEC1) e ataxia espinocerebelar 2 (AEC2). O
pedrigree desta tamilia incluiu 30 afetados, entre 125 membros de 5 geragdes. Em
contraste com AEC1 e AEG 2, a degeneragao do sistema sublalamopalidal e relativa
integridade do sistema olivocerebelar sao os achados neurapatoldgicos da DMJ.

25 « NEUROANATOMY OF FRAGILE X SYNDROME: THE
TEMPORAL LOBE.

44(7): 1317-1324, 1994 Reiss, A. L. e cols (61 ref) (2)

A sindrome do X fragil é uma doenga genética comum causada pela mutagao
especifica localizada no cromossoma X, gene FMR-1. Estd associada a um perfil
particular de anomalia comportamental, linguagem, compreenséo e memodria, suge-
rindo alteragdo do lobo temporal. Os autores estudaram 15 pacientes com mutagao
do X fragil, através de neurcimagem guantitativa investigaram a neuroanatomia do
lobio temporal. A andlise mostrou gue o volume hipocampal direito e esquerdo, foi
significantemnente maior no grupo X fragil comparado com controle, com diminuigao
do giro temporal superior, ambos correlacionados 4 idade.

26 « CLINICAL AND GENETIC ANALYSIS OF A TUNISIAN FAMILY
WITH AUTOSOMAL DOMINANT CEREBELLAR ATAXIA
TYPE 1 LINKED TO THE SCA2 LOCUS.

44(8): 1423-1426, 1994  Belal, 5. e cols (14 ref) {1)

As ataxias carebelares autossomicas (ADCA} dominantes sdo um grupo hete-
rogéneo tanto clinica quanto geneticamente. Os autores relatam uma famitia trimi-
siana com ADCA tipo 1 e os estudos de linkage dest pedigree com marcadores
ligados ao locus da ataxia espino cerebelar tipo 1 tipo 2.

27 » PROXIMAL MYOTONIC MYOPATHY: A NEW DOMINANT
DISORDER WITH MYOTONIA, MUSCLE WEAKNESS, AND
CATARACTS.

44(8): 1448-1452, 1994 Ricker, K. e cols {44 refy (1)

Na miotonia congénita ha envolvimento do cromossoma 7 caracterizado por
mutagdes no gene para o canal de cloro do musculo esquelético. No caso de
mutagbes no gene para a subunidade affa do canal de sadio do muscule, o
envolvimento do cromossoma 17 causa paramiotonia, paralisia periddica hipercalé-
mica e miotonia flutuans. Uma regido instavel do eromossoma 19 preduz expressao
variavel e anormal da repefigio de nucleotideos{CTG), caracterizando o defeito da
Distrofia Miotdnica. Neste trabalhos sdo descritas 3 familias que pareciam inicial-
mente ter um tipo suave de DM ou uma forma peculiar de miotonia congénita,
manifestada como miotonia, fraqueza muscular proximal e catarata (PROMM]). Este
conjunto de dados parace representar uma nova entidade clinica.

28 « CEREBROSPINAL FLUID LEVELS OF AMYLOID B-PROTEIN
PRECURSOR ARE LOW IN
GERSTMANN-STRAUSSLER-SCHEINKER DISEASE,
INDIANA KINDRED.

44(8): 1508-1510, 1994 Farlow, M. e cois (10 ref) {1)

Os sindromes Gertsmann-Straussler-Schneider{GSS) & um distdrbio autossd-
mico dominante caracterizado clinicamente per ataxia cersbelar e deméncia. A idade
de inicio é da quarta 4 sétima década e, na variante indiana(GSS-K), ocorre também
parkinsonismo. Uma das caracteristicas do fendtipo da G8S-K é a coexisténcia de
depodsites de proteina prion(PrP) e alteragdes neurofibrilares compostas de tau
anormalmente fosforilada. Estudos neuropatolagicos em pacientes afetados com
GSS-K revelaram que neuritos anormais ao redor dos depositos amildides sdo
forlemente imunorreativas com anticorpos aumentados contra os terminais N e C do
precursor da proteina beta amildide (BPP). Estas alteragbes neuriticas parecem
muito simitares as observadas na D. de Alzheimer, na qual os individuos gravemente
afetados apresentam redugdo dos niveis de BPP de trés a quatro vezes em relagao
a controles. Neste estudo avaliou-se os niveis de BPP em 4 pacientes com o
sindrome de GSS, observando-se redugdo em todos os pacientes afetados.

29 « FAMILIAL PROGRESSIVE SUBCORTICAL GLIOSIS
44(9): 1633-1643, 1994  Lanska e cols {83ref) (1)

Gliose subcortical progressiva {GSP) € uma deméncia rara e progressiva gue
tem achados neuropatoldgicos distintos da doenga de Pick. Os autores relatam duas
familias com varios membros alfelados. A heranga & autossdmica dominante, Em
uma das familias o individuo mais precocemente afetado tinha 32 anos e, na outra,
41 anos. As manifestagbes mais precoces foram de alteragdo de personalidade,
disturbios da sociabilidade, sintomas psicaticos e comprometimento de memaria. A
progressdo foi lenta, variando de 7 a 37 anos. Entre as manifesigbes tardias
observou-se inclusive a sindrome de Kluver-Bucy. Os dados de autdpsia demons-
traram intensa atrofia cerebral generalizada envolvendo predominantemente a subs-
tancia branca dos lobos frental & temparal. A microscopia observou-se proeminentes
atrécitos fibrilares na substancia branca subcortical e nas camadas subpiais e
corticais profundas proximas. Estas alteragdes foram mais evidentes no giro cingulo

'44(9): 1648-1651, 1994

e na insula. Perda corical discreta acompanhava a gliose mas néo haviam avidéncias
de perda de mielina. Nao havia depdsitos amildides.

30 « AMINO-TERMINAL DELETION OF 53% OF DYSTROPHIN
RESULTS IN AN INTERMEDIATE DUCHENNE-BECJER
MUSCULAR DYSTROPHY PHENOTYPE.

Takeshima e cols (24 ref) (1)

Mutages no gene da distrofina humana estdo associados s distrofias muscu-
lares de vanos graus de intensidade, desde as formas mais leves de D. Becker ate
as mais graves de D. Duchenne. Neste trabalho & descrito o caso de um menino
japonés com um tipo de delegdo ne gene da distrofina que causou uma forma
intermediaria de distrofia muscular.

31 « PIRIDOXINE-RESPONSIVE HYPER-B-ALANINEMIA
ASSOCIATED WITH COHEN SYNDROME.

44(9): 1728-1732, 1994  Higgins e cols (23ref) (1)

A Beta alamina (PALA) é um metabolito intermedidrio de catabolisme da
pirimidina, do qual ndo existem evidéncias de quantidades apreciaveis nos lipidios
humanos. H4 um relato antigo de um menino com letargia, crises, lipotonia, hiporre-
flexia  hiperPALA. Nesie relato os autores documentam hiperBALA em uma menina
de 4 anos com sindrome de Cohen e sugerem mecanismo para a propagagdo de
crises e encefalopatia.

32 « CLINICAL CHARACTERISTICS OF A FAMILY WITH
CHROMOSOME 17-LINKED
DISINHIBITION-DEMENTIA-PARKINSONISM-AMYOTROPHY
COMPLEX. :

44(10), 1878-1884, 1994 Lynch, T. e cols (110 ref) (1)

Os autores estudaram uma familia que apresentou o complexo: desinibigac que
evoluiu para deméncia, parkinsonismo e amiotrofia {DDPAC). A heranga era autos-
sAmica dominante, a idade média de inicio, 45 anos. Ao exame, todos 0s membros
afetados apresentavam rigidez, bradicinesia e instabilidade postural. O dbito sobre-
veio em torna dos 13 anos de evolugio, Ao exame anatomopalolégico havia atrofia
e alteragdes espongiformes do conex fronto-temporal com perda neuronal e gliose
da substancia negra e amigdala. Dois individuos tinham envolvimento do como
anterior da medula. Ndo haviam corpos de Lewy, alteragdes neurolibrilares nem
placas amiloides. O cromossoma envolvido é o 17,

33 « A RIPPLING MUSCLE DISEASE GENE IS LOCALIZED TO
1g41: EVIDENCE FOR MULTIPLE GENES.

44(10): 1915-1920, 1994  Stephan, D. A, e cols (27 ref) (1}

A *rippling muscie disease"é uma doenga autossdmica dominante descrita em
1575, Acomete o miscule esquelético e, neste caso, a estimulagdo mecénica
provoca contragdes eletricamente silenciosas. Os sintomas sao: caimbras muscula-
res, dor e rigidez particularmente durante ou apés exercicios. O exame pode
demenstrar a contragac apos a percussdo do misculo. Um estudo de linkage feito
nesta familia permitiu localizar o gene responsével na parte distal do brago longo do
cromossoma 1.

34 « CONGENITAL MYOTONIC DYSTROPHLY TRANSMITTED
FROM AN ASYMPTOMATIC FATHER WITH A DM-SPECIFIC -
GENE.

44(10), 1958-1960, 1394 Ohya, K. e cols (10 ref) (1]

$ao relatados os primeiros casos de transmissdo patema de distrofia miotdnica
congénita. Os pacientes apresentavam repeticbes de CTG instaveis ao estude pelo
Southemblot. A mae ndo apresentava expansdo do gene da DM mas o pai
assintomdtico, as apreseniava em pequena extenséo.

Moléstias Extrapiramidais

29 « THE APOLIPOPROTEIN ed ALLELE IN PARKINSON’S
DISEASE WITH AND WITHOUT DEMENTIA.

44(7): 1330-1331, 1994 Marder, K. e cols (10 ref} (3

A DP é terceira causa mais comum de deméncia precoce. Alguns estudos da
patogénese atribuem isto & Doenga de Alzheirmer's concemitantemente. Os autores
determinaram o genétipo Ape-E, que é umn fator de risco genético da DA esporadica
e familiar, em 79 pacientes com DP, 22 pacientes com deméncia & 44 controles da
mesma comunidade. A frequéncia do alelo e4 para DP sem deméncia foi de 0,132,
para DP com demancia 0,068 e controle 0,102. Concluitam que ndo havia associagéo
da Ape4 e deméncia em pacientes com DP.
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30 « [11C] RACLOPRIDE AND POSITRON EMISSION
TOMOGRAFPHY IN PREVIOUSLY UNTREATED PATIENTS
WITH PARKINSON'S DISEASE: INFLUENCE OF L-DOPA
AND LISURIDE THERAPY ON STRIATAL DOPAMINE
D2-RECEPTORS.
44(7): 1325-1329, 1994 Antonini, A. e cols {20 ref} {2).
A ligago receptor-D2 dopaminérgico estriatal € normal ou aumentada em
pacienta com DP nao tratados. A agdo das drogas dopaminérgicas @ ativar os
receptores D1 ¢ D2. As alteragbes na densidade dos receptores D2, com adminis-
tragao das drogas dopaminérgicas ao fongo do tempo, podem ser as responsaveis
pelas complicagbes dos pacientes com DP. Os aulores estudaram a ligagdo do
receptor D2 dopamina no cérebro usando o [11C} raclopride e PET em 18 pacientes
com DP ndo medicados e 14 voluntdrios controles. Os resultados sugerern que o
lisuride bloqueia a ligagdio [11C] raclopride e receptor D2 dopaminérgico e demons-
tram que 3 4 4 meses de terapia oral com L-dopa ou lisuride ndo altera a densidade
da receptores D2 dopaminérgicos em pacientes com DP.

31 « THE EFFECT OF ENTACAPONE (OR-611) ON BRAIN
[18 FJ]-6-L-FLUORODOPA METABOLISM: IMPLICATIONS
FOR LEVODOPA THERAPY OF PARKINSON'S DISEASE.
44(7): 1292-1297, 1394 Sawle, G. V. e cols {34 ref) (2).

O [18F]-&-Lfluorodopa([18F]dopa) & um andlogo da levodopa, usado como
marcador em PET do sistema dopaminérgico presinaptico. Os autores usaram o
{18F] dopa para medir o efeito do inibidor periférico da COMT, o entecapone, no
metabalismo extracerebral e subseqiieniemente a disponibilidade estriatal do (18F]
dopa. Foram estudados 4 pacientes com DP e € controles, foi administrade carbidopa
e depois placebo e carbidopa e entacapone. Na fase sem entacapone somente 22%
do sinal de [18F] plasmatico, representado pelo seu metabdlito 3-0-methyl[18F]dopa
foi registrado. Apos a administragéo do entacapone esla fragdo aumentou para 56%.
O entacapone nao alterou a razdo oferta estriatal e descarboxilagéo do [18F] dopa,
estimada pela curva correlacionada ao metabglite plasmatico, calculada pela cons-
tante de influxo Ki(p).

33 « LONGITUDINAL MONITORING OF THE LEVODOPA
CONCENTRATION-EFFECT RELATIONSHIP IN
PARKINSON’S DISEASE.

44(7); 1287-1292, 1994 Contin, M. e cols (23 ref) (2}

Os autores realizaram estudo longitudinal de 28 pacientes com PD idiopético
estado maderado, com segmento de 4 anos, monitorizando a relagdo efelto-concen-
tragéo de levodopa, apés um teste padréio de levadopa oral. Qutras drogas antipar-
xinsonianas eram usadas concomitantemente, bromoceripting e selegelina, assim
coma a dosagem de levodopa foi aumentada com a necessidade clinica do paciente.
O inicio ¢ a duragdo do efeito da droga diminuiu significantemente com os anos de
evolugdo da doenga. A cinética plasmatica da levodopa permaneceu inalterada. O
modelo farmacodinamico indicou progressiva diminuigio no equilibrio de meia vida
entre a concentragio plasmatica ¢ efeifo da droga, ¢ qual foi correlacionado com o
encuttamento da resposta motora. Nio houve alteragdo na responta maxima, mas
houve necessidade de aumentar a dosagem da droga, para obter esta resposta.
Provavelmente a alteragao da cinética cerebral da levedopa é um importanie fator
para determinar a flutuagdo de resposta.

34 s THE NEUROGENETICS GENIE: TESTING FOR THE
HUNTINGTON'S DISEASE MUTATION.
44(8): 1369-1373, 1994  Hersch, S e cols. (26 ref) (1)

Considera-se hoje que a DH seja um dos membros de uma mesma familia de
doengas neurogenéticas nas gquais a mutagio do DNA envolve a expansio de
Irinucleotideos, Esta sxpansio ocerre em um gene localizado no brago curto do
cromossoma 4 que codifica uma proteina desconhecida que tem sido chamada de
"huntignina®. O gene desta proteina contém um segmento de DNA que contém copias
repetidas do trinucleotideo citosina-adenina-guanina (CTG). Pessoas com menos de
32 copias ndo desenvolvem clinica de HD. Pessoas com 40 copias ou mais a
desenvolvem. As pessoas com nimero de copias intermedidrio 18m sua evolugéo
ainda incerta. Existe relagio também entre o maior numero de copias e o inicio mais
recente da DH. A expansao do DNA & instavel e o comprimentc das repetigbes varia
entre os afelados e seus parentes. Este fato é especialmente importante em homens,
nos quais a expansao do DNA ocerre marcadamente durante a gspermogeness, o
que explica a asscciagio de DH juvenil com a transmissao patema. Discute-se neste
editorial a indicagao dos testes genéticos no estagio pré-sintomatico & sintomatico e
o protocolo de teste recomendadoe. Comenta-se 0s cuidados ac conduzir clinicamen-
te familias com DH.

35 « DYSTONIA AFTER HEAD TRAUMA.
44(8): 1374-1378, 1934 Lea, MS e cols. (18 ref) (1)

Os traumatismas contribuern com 7 a 9% dos cases de hemidistania sintomatica.
por outre lado, a distonia & uma rara conseqiiéncia de TCE. Nesle arigo 05 ¢asos

relatam os dados obtidos com 10 pacientes de sua casuistica e 19 da literatura com
esta associagdc. Encontraram eievada freqUéncia de lesdes lenticulares ou talami-
cas nestes pacientes. Sugerem que este fato possa ser atribuido a danos ac circuito
neuronal putimino-palido-talamico. Nos casas onde néo se encontra lesbes aCTou
RM, sugere-se a existéncia de danos micrescépicos a regides cerebrais criticas.

36 « MEIGE SYNDROME IN THE SPECTRUM OF LEWY BODY
DISEASE.,

44(8): 1433-1436, 1994  Mark, M. H. e cols (35 raf} (1)}

Ao analisar os achados de necrdpsia de um paciente com sindrome de Meige
observou-se carpos de Lewy tipicos e atipicos na substancia negra e locus cenulaus,
no nicleo basal de Meynert e no nucleo ambigua. Dados de andfise neuroquimica
pds morte evidenciaram redugdo do tumover da dopamina na substancia negra,
nicleo accumbens e striatum. Os autores sugerem Gue alguns casos de Meige fagam
parte do espectro da doenga de Lewy. ’

37 » B2- ADRENERGIC AGONIST AS ADJUNCT THERAPY TO
LEVODOPA IN PARKINSON'S DISEASE.
44(8): 1511-1513, 1994  Alexander, G. M. e cols (10 ref) (1)
O sistema da transporte dos grandes aminadcidos neutros{LNAA) & responsavel
pela translocagio dos aminoacidos aromdticos e dos ramificados do sangue para o
cerébro. Ha evidéncias de que o transporte dos LNAA, incluindo a Levedopa, esta
sob a regulagio Beta2 adrenérgica. Ha evidéncias de que o transporte de levodopa
aumenta em alguns animais pela administragdo de agonista beta adrenérgico(iso-
proterencl). Administrando, em estudo aberto, albuterol a pacientes tratados com
levodopa observaram redugdo dos sintomas parkinsonianos e, em alguns casos.
redugdo da dose de levodopa. Sugerem gue os agonistas beta2 possam ser uteis
como terapéutica associada da DP.

38 « EFFECT OF PLASMA LEVELS OF LARGE NEUTRAL AMINC
ACIDS AND DEGREE OF PARKINSONISM ON THE
BLOOD-TO-BRAIN TRANSPORT OF LEVODOPA IN NAIVE
AND MPTP PARKINSONIAN MONKEYS.

44(8): 1491-1498, 1994  Alexander, G. M, e cois (61 ref) {1)

Trata-se de estudo experimental efetuado em macacos procurando explorar

aspeclos da manipulagdo farmacolégica do transporte de levodopa do sangue para
o cerébro, concluindo por resultados favoraveis neste sentido.

39 « GUIDELINES FOR THE MOLECULAR GENETICS
PREDICTIVE TEST IN HUNTINGTON'S DISEASE.
44(8): 1533-1536, 1994 *International Huntington Association and the Word
Federation of Neurology Research Group on
Huntington's Chorea Comimitee. {1)

Trata-se do um conjunto de orientagbes para a avaliagio genética da DH.

40 » MANGANISM AND IDIOPATHIC PARKINSONISM;
SIMILARITIES AND DIFFERENCES.
44(9); 1583-1586, 1994  Calne, D. B. e cois (46 ref) (1)

Trata-se de uma comparagéo entre a DP & o manganismo. As conclusfies saa:1.
Ha similaridades entre DP e manganismo notadamente pela presenga de bradicine-
sia generalizada e rigidez difusa. 2. H4 dissemelhangas entre as duas condigdes,
notadamente as seguinies no manganismo: a) tzemor de repousc menos fregliente-
mente b) distonia mais freqliente, ¢) particular propensao a cair para tras, d) falha
em Jetectar reducho na captagfio da fluorodopa pelo PET.

41 « LEVODOPA FAILURE IN CHRONIC MANGANISM.
44(9): 1600-1602, 1994  Huang, C. -C e cols (18 ref) (1)

Qualio pacientes com distonia e parkinsonismo apos intoxicagac com manga-
nés ndo apresentaram melhora, em comparagao ao placebo, apos o tratamento com
levodopa/ carbidopa.

42 « DO PARKISONIAN SYMPTOMS AND LEVODOPA-INDUCED
DYSKINESIAS START IN THE FOOT?

44(9): 1613-1616, 1994  Bonnet, A. M. e cols (24 ref) (1}

O relacionamento entre levodapa e distonias por ela induzidas, os sintomas
iniciais da DP e o padréic dos distarbios molores € incerio. De acordo com recentes
estudos animais as projegoes do cénex cerebral para o striatum séo organizadas
somatotopicamente, com a zona dorsolateral correspondendo a perna a zona
ventromedial correspondendo & regida orcfacial e o territorio entre eles ao braco. Se
a perda da inervagio dopaminérgica para o striatum denerva a pang superior da
estrutura correspondente somaitotopicamente ao pé poderiames predizer gue os
sintomas parkinsonianos deveriam aparecer primeiro no pé. Se as giscinesias
resullam de hipersensibilidade dos receptores dopaminérgicos devido & denervagéo,

NEUROLQOGY - Resunios

Rev. Nenrociéncias 3(1): 40-53, 1995




os auleres hipotetizam que as discinesias deveriam comegar pelo pé. Os aulores
estudaram a forma, topografia seqlencia e intensidade das discinesias apds a
administragao de uma dose de levodopa. Concluiram que as discinesias comegam
no pé dos pacientes que respondem bem & levodopa, consisteniemente com o fato
de que a perda de dopamina € mais intensa no striatum dorsolateral.

43 o EFFEST OF BRIEF LEVODOPA HOLIDAYS ON THE
SHORT-DURATION RESPONSE TO LEVODOPA: EVIDENCE
FOR TOLERANCE TO THE
ANTIPARKINSONISM-HEMIATROPHY SYNDROME.

44(9): 1617-1621, 1994  Canter, J. H. & Woodward, D. {360 ref) (1)

Nio ha concordéncia se a tolerdncia a Levodopa ocorre em seres humanos.

Uma das evidéncias de tolerancia @ o aumento da resposta apés a reintrodugio da

droga apos um pericdo de pausa. Através deste estudo os autores demonstraram

progressivo encurtamento da resposta durante terapla a longo prazo.

44 + METABOLIC TOPOGRAPHY OF THE HEMIPARKINSONISM
HEMIATROPHY SYNDROME.
44(9); 1622-1628, 1994  Pzedborski e cols (36ref) (1)
Hemiparkinsonismo com hemiatrofia & uma forma rara de parkinsonismo secun-
dério, Entre 0s dados clinicos que caracterizam esfa sindrome estd a pequena
resposta a levodopa e a elevada freqiiéncia de distonia ipsilateral. Neurorradiologi-
camente observa-se atrofia cortical e subcortical. A etiologia & dasconhecida mas a
presenga de parkinsonismo e distonia freqlienternenta levanta a hipdtese de envol-
vimento dos ndcleos da base. Os autores avaliaram a taxa metabdlica giobal e
regional da glicose usando Fluorodesoxiglicose(FDG}) e PET em seis pacientes com
este sindrome. Concluiram que as manifestagbes clinicas do sindrome pode decorrer
de disfungBo dopaminérgica nigroestriatal pré e pds sinaptica.

45 » NIGRAL DEGENERATION IN NEUROACANTHOCYTOSIS.
44(9): 1629-1632, 1994  Rinne e cols (24ref) (1)

Neuroacantocitose € uma doenga caracierizada por coréia, tics, discinesias
aromandibulares, crises, deméncia e neuropatia periférica. Parkingonismo pode
ccorrer simultaneamente com a coreia ou tardiamente. A base fisiopatologica do
parkinsonismo é desconhacida. Ha evidéncias anatomopatologicas de degeneragao
do striatum e globo palido. Neste trabalho pdde-se evidenciar que a regiao ventrola-
teral da substincia negra estava mais afetada em obra em casos de neuroacontoci-
fose a perda dos neurdnios nigrais seja difusa.

46 « TREATMENT OF STIFF-MAN SYNDROME WITH
INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN.
44(9): 1652-1654, 1994  Amalo e cols. {32ref) (1)
A sindrome do homem rigido é rara e caractetiza-se por rigidez progressiva, e
espasmos intermitentes da musculatura axial e, acasionalments, da musculatura das
extremidades. A etiologia é desconhecida mas ha evidéncias de base imunoldgica.
Os autores utilizaram imunoglobulina EV (C,4g/kg/dia por 5 dias & duas doses
adicionais de 0,5 a 2,0/kg com Intervalo de 3 ou 4 semanas) em trés pacientas com
este diagndstico com resultados favordveis nos trés casos.

47 » THE EFFECT OF DEPRENYL AND TOCOPHEROL ON
COGNITIVE PERFORMANCE IN EARLY UNTREATED
PARKINSON'S DISEASE.

44(9); 1756-1759, 1994  Kieburtz e cols (10ref) (1)

A terapéutica antioxidativa feita com deprenyl e tocoferol para o parkinsonismo
tem sido empregada em pacientes com quadro inicial, durante o qual ainda n3o ha
necessidade de drogas antiparkinsonianas. Hipotetiza-se que a introdugao precoce
destas drogas podena retardar o aparecimento destes quadros. Os dados deste
trabalho ndo confirmam este fato.

48 « ASSESSMENT OF FETAL TISSUE TRANSPLANTATION IN
PARKINSON'S DISEASE: DOES PET PLAY A ROLE?

44(10): 1?77—1780, 1994  Martin & Perimutier (41 refy (1)
Trata-se de avaliagfo critica sobre a contribui¢ao que os estudos de FD({fluoro-

dopa), feitos através de Pet-scan podem prestar na avaliagdo da eficacia dos

transplantes de tecido mesencefalico ventral fetal em pacientes com DP. Conclue-se

pela cautsla na intempretagdo dos dados em lum;.ao das diversas controvérsias

exlslentes

49 « LDNG-TERM THALAMIC STIMULATION IN PARKINSON'S
DISEASE: POSTMORTEM ANATOMOCLINICAL STUDY.
44(10): 1856-1860, 1994 Caparros-Lefevre, D. e cols (28 rof) (1)
O tremor parkinsoniano pode ser suprimido apos estimulagdo talamica. O
pacienta em estudo iniciou com tremores aos 44 ancs e sindrome rigido-acinética 8

anos mais tarde. Aos 60 anos a estimulagdo intrataldmica foi feita por um periodo da
43 meses até a morte e foi eficlents sobre o tremor com baixa estimulago. Ao fazer
a verificagdo anatdmica observou-se que a lesfo provecada pelo sletrodo era
pequena. O local de estimulagéo foi a parte media inferior do complexo intermédio.
na entrada das fibras cerebeio-taldmicas.

50 « MODULATION OF PARKINSONIAN TREMOR BY RADIAL
NERVE PALSY.

44(10): 1861-1864, 1994 Puliman, S. L e cols (14 rel) (1)

Embora a medulagao aferente sobre os tremores postural e de repouso ainda
n3o seja completamente compreendida, muitos acreditam que o impulso periférico
tem menos influéncia nos tremores parkinsonianos que em outros tremores. Neste
estudo relata-se o caso de um paciente que teve paralisia radial direitan e, apesar
da completa paralisia de todos os extenscres abaixo do coltovelo, a freqiidncia dos
tremoraes permaneceu inalterada e a amplitude aumentou. Desta observagdo con-
cluiu-se que o tratamento periférico dos tramores com toxina botulinica, por exemplo,
pode até piorar a amplitude dos framores.

51 « ANTICIPATION OF ONSET AGE IN FAMILIAL PARKINSON'S
DISEASE.

44(10): 1978-1979, 1994  Bonifati, V. e cols (7rel) (1)

A importancia dos fatores genéticos na DP tem sido revisada. Os casos
familiares contribuem com 15 a 20% dos casos. Em varias familias a transmisséo é
compalivel com mecanismos autossdmicos dominantes. Na analise critica destes
pacientes verifica-se antecipagéo, o que pode sugerir, entre outras coisas, a neces-
sidade de revisdo dos mecanismes genéticos da DP.

Neurofisiologia Clinica

5 « SOMATOSENSORY EVOKED FIELDS AND POTENTIALS
FOLLOWING TIBIAL NERVE STIMULATION.

44(7): 1283-1286, 1994  Fogers, A. L. e cols.

Os autores realizaram estudo de campe magnético evocado e potencial elétrico
da estimulagao do nervo libial em um grupo de 24 pessoas normais. Ambos, registro
elétrico e magnético, demonstraram urna série de padrao oscilatdrio, consistindo de
4 picos, 2 positivos e 2 negativos, ocorrendo entre 40 e 100 msec. A localizagdo da
fonte do campo magnético de todos os 4 pices, usando modelo esférico dipolar,
indigou que estes originavam da mesma localizagdo da surpeficie cortical, na fissura
longitudinal, uma &rea tipicamente associada com fun¢ao somatosensorial.

6 « INTER- AND INTRAEXAMINER RELIABILITY OF NERVE
CONDUCTION MEASUREMENTS IN PATIENTS WITH
DIABETIC NEUROPATHY,

44(8); 1459-1462, 1994  Chaudhry, V. e cols (17 ref) (1)

Os estudos de condugdo nervosa normalmente sao utilizados para definir a
extensdo e a intensidade de uma neuropatia peritérica, identificando populagdes
especifcas de fibras envolvidas e determinar se o processo patolégico é axonal ou
desmielinizante. Além disto sdo ulilizadas também para avaliagio de evolugio e
prognostico. A variabilidade intra e interexaminador poderia interferir na interpretagao
destes resultados. Alravés deste estudo concluiram que as medidas de condugio
nervosa longitudinais devem ser leitas pelo masmo observador para evitar variabili-
dade de interpretagdes.

7 « COMPUTERIZED EEG IN THE COURTROOM.
44(9):1566-1569, 1994  Epstein, C. M. {30 ref) {1).

Este editorial discute a validade dos resultados oferecidos por este método, a
complexa questio das interpretages e as implicagbes médico-legais.

8 + ANOSOGNOSIA FOR HEMIPLEGIA: A
ELECTROPHYSIOLOGIC INVESTIGATION OF THE
FEED-FORWARD HYPOTHESIS.

44(10);1804-1808, 1994  Goid, M. & cols (22 re) (1)

A causa da anosognosia na hemiplegia nao & clara. Dois fatos ja foram
ressaltados por Babinski guandc da descrigdo destes quadros: a slevada freqiéncia
de comprometimento sensorial e a predomindncia de pacientes com lesdc no
hemisfério cerebral direito, A hipdtese de “feed-forward* preconiza que os pacientes
com ancsognosia por hemipiegia apresentem uma falha na detecgdo porgue ha
perda da intengdo motora e expectativa de movimento. Os dados dests trabakho
reforgam esta idéia.
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9 o THEACCOUSTIC STARTLE REFLEX IN STIFF-MAN
SYNDROME.

44(10):1952-1955, 1994  Matsumoto, J. Y. e cols (10 ref) (1)

Este sindrome foi descrito em 1956 e, & ocorréncia de ruidos inesperados,
podem ocorrer violentos abalos musculares resultando em queda. Estes abalos
musculares parecem ser exagerades quanto A resposta. Neste estudo procura-se
avaliar 8 pacientes com o sindrome do homem rigido para determinar o relaciona-
mento de suas crises audiogénicas com o reflexo acustico procurando clarificar os
locais de maior anormmalidade fisiclogica neste sindrome. Observaram que a resposta
exagerada provavelmente reflita a hiperexcilabilidade dos motoneurbnios segmen-
tares axiais e lombares.

Neuromuscular

12 « RACE, SEX, AND PUBERTY INFLUENCE ONSET, SEVERITY,
AND OUTCOME IN JUVENILE MYASTHENIA GRAVIS.
44(7): 1208-1214, 1994  Andrews, P. 1. e col {40 ref) (3)
Os autores avaliaram a influéncia do sexo, raga, e da puberdade na evolugao
de 115 pacientes com diagnéstico de miastenia gravis autoimune juvenil {MGJ).
Estas varidveis influenciaram ndo somente a ocorréncia mas, também, a gravidade
da doenca, a resposta a terapia e 0 segmento. As remissdes espontaneas foram
mais comuns nos pacitentes brancos com inicio pré-puberal da doenga, sendo a
timectomia precoce mais benéfica que a timectomia tardia em brancos e inceric ¢
papel da timectomia nos pacientes mais jovens.

13 « SODIUM CHANNEL MUTATIONS IN
ACETAZOLAMIDE-RESPONSIVE MYOTONIA CONGENITA,
PARAMYOTONIA CONGENITA, AND HYPERKALEMIC
PERIODIC PARALYSIS.

44(8): 1500-1503, 1994 Ptacek, L. J. e cols 21ref) (1)

Tanto a paralisia periddica hipercalémica quanto a paramiotonia congénita sdo
geneticamente mapeadas no cromossoma 17q e resultam de mutagdes no canal de
sodio do misculo esquelético. Ha nove distintas mutages identificadas em humanos
com estes distirbios. A miotonia congénita responsiva a acetazolamida é um outro
distdrbio que é geneticamente ligado ao canal de sédio no cromossema 17q mas
nanhuma mutagéo no canal de sddio havia sido identificada nestes pacientes. Neste

casos 0§ pacientes apresentam miotonia sem fraqueza episddica ou sensibilidade a

temperatura. Estes fatos distinguem este distirbio da paralisia periodica hipercalé-

mica e da paramiotonia congénita e sugerem que esta doenga possa ser relacionada
aum alelo do canal de sédio. Neste trabalhos autores resumem a experiéncia clinica,
fisioldgica e genética de 26 familias com miotonia, sem paralisia periGdica e com uma

(nica mutagdo no canal de sddio.

14 o INCLUSION BODY MYOSIT!S: TREATMENT WITH
INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN.
44(8): 1516-1518, 1994  Amaio, A. A. e cols (10 ref) (1)
A miosite dos corpos de inclusao é caraterizada clinicamente por inicia insidioso,
geralmente apds os 50 anos, além de fragueza e atrofia muscular proximal & distal
lentamente progressiva. Diferentemente da dermatomiosite e da polimiosite estes
pacientes nao respondem a terapias imunossupressoras. Neste arigo os autores
relatam os resultados do tratamento com imunoglobulina EV, relatada anteriormente
como benéfica. Neste estudo, aberto, 0s beneficios ndo foram evidentes e os autores
discutem este fato.

15 « SCIATIC NEUROPATHY. Clinical and prognostic features in
73 patients.

44(9):1669-1674, 1994 Yuen e cols (57ref) (1)}

A escassez de grandes séries de pacientes estudados com a neuropatia do
ciatico e a elevada freqiiéncia desta afecgio levou os autores a relatar a sua
experiéncia. O arido revé em detathes fatores clinicos e progndsticos.

16 « TREATMENT OF MYASTENIA GRAVIS WITH ANTLcd4
ANTIBODY: improvement correlates to decreased T-cell
autoreactivity.

44(9):1732-1737, 1994  Ahiberg e cols (36reh (1)

A causa do comprometimento da transmissdo neuromuscular na Miastenia
Grave é a presenga de autoanticorpos que ligam-se ao receptor de acetilcolina
{AChR), interferindo desta forma com o sinal do nervo para o musculo. As células T
CD4+ estdo presentes no sangue de miasténicos e as linhas celulares derivadas
destas células T estimulam a formagdo de autoanticorpos contra o AChR, Os
anticorpos monoclenais (mAbs) pedem bloquear ¢ reconhecimento do antigenc
pelas células T CD4+ . Os mAbs 18m sido efetivos no tratamento da MG autoimune

experiemental e outros modelos animais de doengas autoimunes. O tratamento
anti-CD4 mAb tem beneficiado pacientes com artrite reumatdide, lupus eritematoso
sistémico, esclerose maltipla, vasculite sistémica, psoriase, policondrite @ dosnga
inflamatdria do infestino. Neste estudo é relatado o primeiro paciente tratado com
anti-CD4 mAb com resultados favoraveis.

17 « HYPERTROPHIC BRANCHIAL MYOPATHY TREATED WITH
TOXIN TYPE A.

44(9):1765-17686, 1994 Doyle & Jabbari {7rel) (1)

Esta afecgdo @ benigna e caracteriza-se pelo alargamento insidioso dos mus-
culas temporais e pterigoideos. Baseados na observagio de que estes mlsculos
sao derivados do primeiro arco branquial foi cunhada a expressao miopatia branguial,
Q quadro instala-se na terceira ou quarta década sem predominio de raga ou 5exo.
A possibilidade de manuseio desta condigo com toxina botulinica motivou este
relato.

18 « EPIDEMIC NEUROPATHY IN CUBA: A PLE TO END THE
UNITED STATES ECONOMIC EMBARGO ON A
HUMANITARIAN BASIS.

44(10):1784-1786, 1994  Fomdn, G. C. (28 refy (1}

Durants 1992 & 1993 uma doenga neurolégica epidémica comprometeu 50, 862
pacientes causando: neuropatia optica, surdez sensorial, neuropatia periférica pre-
dominantemente sensorial e mielopatia dorsolateral. Os sindromes clinicos eram
semelhantes acs descritos em prisicneiros de guerra, decorrentes de deficiéncia
dietética de vitaminas do grupo B e amincacidos contendo enxofre. Nesle caso o
autor comenta que o quadro instalou-se comeo resultado das condigdes socicecond-
micas que Cuba tem atravessado.

19 « A PERSONALITY PROFILE OF PATIENTS DIAGNOSED WITH
POST-POLIO SYNDROME.

44{10):1809-1811, 1994  Clark, K. e cols (15ref) (1)

O sindrome pést-polio caracteriza-se pelo desenvolvimento tardio de sintomas
neuromusculares em individuos com manifestagdes de poiliomielite antericrmente
estaveis. Nesta estudo os autores examinaram 22 pacienles que preenchiam os
critérios para SPP procurande verificar o perfil psicologico deles através de varios
lestes. Alravés disto concluiram que o desenvolvimento deste sindrome ndo decorre
de psicopatologia subjacente.

Propedéutica / Laboratoério

16 « BILATERAL SEVENTH NERVE PALSY: ANALYSIS OF 43
CASE AND REVIEW OF THE LITERATURE.

44(7): 1198-1202, 1994  Keane, J R. & M. D. (88ref) {3}

A diparesia facial & considerada um eventc raro e geralmenie secundéria a uma
patologia especifica. Neste artigo os autores realizaram uma revisao de 43 casos de
diparesia facial e encontraram 22 pacientes que tiveram uma evelugdo benigna,
autolimitada incluindo: Paralisia de Bell(10}, S. Guilain Barré (5}, neuropatia craniana
muitipla idiopatica {3), encefalite do tronco {2}, S. Miller Fisher (1), e associada a
hipernensao intracraniana (1). Em nove pacientas delgctou-se tumor: 4 meningecs,
3 pré-pontinos e 2 intrapontines. Dois pacientes tinham neuro-sifilis, uma doenga de
Hansen, outro meningite criptococcica ¢ SIDA e finalmente um com meningite
tuberculosa, Qutras causas incluiam um paciente de cada com: diabetes mellitus,
sarcoidose, trauma, hemorragia pontina tegmentar, S, Moebius em aduilto, lupus
eritemetoso sistémicc com grave neuropatiz e possivel neuropotia degenerativa
bulboespinhal.

17 o CLINICAL AND ELECTROPHYSIOLOGIC CORRELATES OF
ELEVATED ANTI-GM1 ANTIBODY TITERS.

44(7,:1278-1282, 1994 (46 ref) (3).

Os auteres revisaram os dados clinicos e eletrofisiolégicos de 36 pacientes com
aumento nos tilulos de anlicorpos anti-GM1. Aumentos discretos nestes titulos ndo
demonstraram asscciagdo com qualquer sindrome clinico em particular. Quatorze
dos 16 pacientes com titulos elevadas tinham fraqueza progressiva com sinais de
neurdnio motor inferior (titulos = ou de 6. 400). Os pacientes com estes guadros
apresentam-se com dados de deenga do neurdnio moter € neuropatia desmielinizan-
te.

Kinsella, L. J. e cols
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18 + NEUROPSYCHOLOGICAL PREDICTION OF DEMENTIA AND
THE ABSENCE OF DEMENTIA IN HEALTHY ELDERLY
PERSONS. .

44(8): 1427-1432, 1994  Masur, D. M. e cols (38 ref} (1)

A acurada disting@o entre pessoas idosas com fungdes cognitivas normais
daquelas com deméncia precoce é extremamente importante. Alguns testes tem
pormitide discriminar pacientes com formas suaves de deméncia senil de pessoas
Idosas saudaveis. Utilizando 4 medidas de fungio cognitiva para avaliagdo do perfil
basal destes pacientes os autores identificaram um subgrupe com 85% de chance
de desenvolver deméncia em 4 anos ¢ um gutro com 95 % de probabilidade de ficar
livre de deméncia. O valor preditivo deste madela foi de 68% e, para a auséncia de
deméncia, de 88%. Ao detectar 0 grupo de maior risco, medidas apropriadas de
prevengio e tratamento podem ser desenvolvidas.

19 « ANTI-RI ANTIBODIES ASSOCIATED WITH OPSOCLONUS
AND PROGRESSIVE ENCEPHALOMYELITIS WITH RIGIDITY.

44(8): 1521-1522, 1994  Casado, J. L. e cols (1aref) (1)

Os anticorpos antineurcnais presentes no soro 8 no liquor de pacientes com
alguns sindromes paraneopldsicos s30 usualmente preditivos de tumor oculto. Neste
artigo é relatado o caso de uma mulher de 57 anos sem neoplasia conhecida que
desenvolveu opsoclonus, mioclonias & ataxia. Na evolugio desenvolveu encefale-
mielite com rigidez. Anticorpos anti-Ri estavam presentes. Nao se conseguiu detectar
o cincer.

20 = ABDUCENS NERVE PALSY IN SPONTANEQUS
INTRACRANIAL HYPOTENSION.
44(8): 1552, 1994 96 ref) (1)
A hipotensao intracraniana espontanea estd associada a cefaléia postural, sinais

meningeos discretos ¢ edema meningeo dituso 8 RM, No caso relatado observou-se
também paralisia bilateral do sexto nervo.

Berlit, P e cols

21 « THE RELATIONSHIP BETWEEN VISUOSPATIAL AND
REPRESENTATIONAL NEGLECT.

44(9)1710-1714, 1994 (25 ref) (1)

Usando avaliagao quantitativa os autores analisaram o relacionamento entre o
*neglect” visuoespacial e representacional e a lesdc do hemisfério direito e esquerdo
e encontraram sinais de neglect representacioral sé nos pacientes com lesdo no
hemisfério direito. Embora o "neglact'representacional esteja sempre associado com
o visual sugere-se que as duas formas tenham um mecanismo subjacente comunm.
Forte influéncia do fenameno da atragédo atencional em diregéc ao espago ipsilateral
4 lesdo no visuoespacial, em contraposigdo ao imaginaric, deve contribuir para este
achado.

Bartolorneo e cols

22 « ISOLATED EYELID-OPENING APRAXIA:REPORT OF A NEW
LEVODOPA-RESPONSIVE SYNDROME.

44(9):1752-1754, 1994 (10 ref} (1)

Apraxia da abertura dos olhos loi definida como uma anormalidade motora nao
paralitica caracterizada por dificuldade de iniciar o ato de elevagdo da palpebra.
Geralmente estes quadros 1ém side descritos em associagao a doengas dos nucleos
da base. Nesle trabalho descreve-se dois pacientes em que isto ocorreu sem
qualquer outro sinal de envolvimento do sistema nervose ceniral e resolveu-se com
levodopa. Os autores discutem mecanismos e implicagdes deste sindrome.

Dewwy & Maragamore

23 « COGNITIVE RECOVERY WITH VITAMIN B12 THERAPY:A
LONGITUDINAL NEUROPSYCHOLOGICAL ASSESSMENT.

44(9):1764-1765, 1994 Meadows & cois (7ref) (1)

Este trabalho enfatiza a importancia de se obter os niveis de B12 em casos de
deméncia mesmo quando o diagndstiico diferencial sugere eficlogia allemativa tal
como a deméncia relacionada ao alcool.

24 « LEFT TEMPORAL NEOcdrtex MEDIATION OF VERBAL
MEMORY: EVIDENCE FROM FUNCTIONAL MAPPING WITH
CORTICAL STIMULATION.

44(10); 1845-1850, 1994 Perrine, K. e cois (30ref) (1)

Os autores examinaram a contribuigdo do neocdrex temporal na “shor-term
memory” em 15 pacientes com linguagem dominante ng hemisfério cerabral esquer-
do durante mapeamento cortical intra e extra operatdrio, antes da lobectomia
temporal anterior. Concluiram que o neocdrtex temporal esquerdo contribua para a
consolida¢do da memdria verbal em pacientes com epilepsia cronica.

SIDAMHTLV-1

7 » ROCHALIMAEA ANTIBODIES IN HIV-ASSOCIATE
NEUROLOGIC DISEASE.

44(7}: 1312-1316, 1984  Schwarizman, W. A e cols (29 ref) (2)

A Rochalimaea henselas tem sido descrita recentemente como agente etioldgi-
coda angiornatose bacilar e hepatite peliosa bacilar, causando bacteremia, meningite
e doenga do arranhao do gato. Sua manifestagdo no SNC inclui angiomalose bacilar
cerebral, encefalite relacionada ac arranhdo do gato, mielite, arlerite cerebral e
retinite. Alguns estudos demonsiraram a associacao de pacientes HiV com alteragao
neurclbgica e avidéncia de infecgdo peta R henselae, Os autores desenvolveram um
nevo imungensaio enzimatico e reagao de cadeia polimerase (PCR}), para estudar a
associagdo de inlecgdo por R henselae e HIV com acometimento do SNC. Foi
encontrado uma razéo de soroprevaléncia em HIV sem aiteragao neurolégica de 4
a 5, 5%, e com alteragéo neurologica de 32%. A relagéo de anticorpo especifico no
liquor e soro, sugere sintese intra-barreira hemato-cerebral. Em 14 pacientes eviden-
ciou invasdo do SNC por R henselae, foi acompanhado por alteragdo aguda e
subaguda do estado mental, incluindo alucinagdo, desorientagdo e deméncia rapi-
damente progressiva,

8 + PROGRESSIVE MULTIFOCAL LEUKOENCEPHALQOPATHY IN
HIV INFECTION AS BALINT'S SYNDROME,
44(7): 1339-1340, 1984  Ayuso-Peralta, L. e cols

A sindrome descrita por Balint em 1909 consiste na triade clinica: 1) paralisia
psiquica do olhar ou apraxia ocular, 2) ataxia dptica e 3) desorientag¢do visual ou
simultameagnosia. Esta sindrome esta associada a lesdo parieto-occipital bilateral,
afetando conecgdes entre a regido cortical visual e a area molora prérolindica. Os
autores relatam um caso de um paciente de 34 anos com a sindrome de Balint e
AIDS, em que os exames de TC e RM mostram lesdes caracleristicas de leucoen-
cefalopatia muttifocal progressiva, o qual foi confirmada por exame histopatoldgico.

g « EXPRESSION OF HIV-1 AND INTERLEUKIN-6 IN
LUMBOSACRAL DORSAL ROOT GANGLIA OF PATIENTS
WITH AIDS.
44{8): 1504-1505, 1994 Yoshioka, M. e cols (1)
Este artigo visa apenas fazer corregao na seqiiéncia de informagdes e ilustra-
gBes de um trabalho publicado no velume de junho (Neurology 44:1120-1139, 1994)
em virtude do grave erro feito na publicagao anterior.

10 » ACUTE RHABDOMYOLISIS IN PATIENTS INFECETED BY
HUMAN IMMUNODEFICIENCY VIRUS
44(3):1692-1696, 1994  Chariot e cols {(46ref) (1)
Pacienles com o virus do HIV podem desenvolver uma variada gama de
distdrbios musculares incluindo miopatias associadas ao HIV. miopatia mitocondrial
induzida pela zidovudina, infec¢bes oportunistas com infiltragdo do masculo além
das diversas sindromes difusas do HIV. A rabdomidlise & uma sindrome clinico e
laboratortal nde especifice no qual a creatinogquinase e a mioglobina saem das células
musculares como resultado da lesao direta ou do desequilibrio entre a produgiio e a
utilizag3o de energia no musculo. Este artigo revisa o espectro da rabdomiclise na
AIDS.

11 « TEMPORAL TRENDS IN THE INCIDENCE OF HIV-T-RELATED
NEUROLOGIC DISEASES: MULTICENTER AIDS COHORT
STUDY, 1985-1992.

44(10):1892-1900, 1994  Baceltar, H. & cols {42 ref) (1)

Este estude examina a tendéncia na incidéncia de seis doengas neuroldgicas
relacionadas ao HIV em um estudo de cohort multicéntrico entre 85 e 92: toxoplas-
mose, meningite criptocéeica, leucoencefalopatia multifocal progressiva, linfoma
primdrio do sistema nervoso, deméncia do HIV e neuropatia sensorial. Observaram
que a neuropatia sensorial tem aumentado de incidéncia e a deméncia tem redugio
discreta. No geral, entretanto. a expectativa é de que as sindromes neurolégicos
relacionados aa HIV aumentem.

Tumores

3 « HEMISOMATIC SPASMS IN CHILDREN.

44(7): 1332-1333, 1994  Al-Shahwan, S. A. e cois (7ref) (2)
Os autores -relatam o estudo de duas criangas com espasmo hemicarporal

causado per lesdo neopldsica na regido do angulc pontocerebelar ipsilateral. E

alertadc o diagnéstico errdneo de crise epiléptica, com EEG normal no periodo ictal.

A BM mostrou ser ¢ exame de escolha para o diagnéstico & tratamento precoce.
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4 o LEPTOMENINGEAL METASTASES: ANALYSIS OF 31
PATIENTS WITH SUSTAINED OFF-THERAPY RESPONSE
FOLLOWING COMBINED-MODALITY THERAPY.

44(8): 1463-1469, 1994  Siegal, T. e cols (20 ref) (1)

Os autores resumem a sua experidncia com 6 pacientes gue eram seguidos por
pelo menos 6 meses apds a retirada da terapéutica das metastases leptomeningeas,
com atengéo para os dados ciinicos e laboratotiais, complicagdes precoces e tardias
do tratamento e o papel da quimioterapia sistémica em controlar as ML. A média de
sobrevida foi de 23 meses. Os autores discutem em detalhes protocolo e resultados.

5 e« COMBINED-MODALITY THERAPY IN THE TREATMENT OF
PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM LYMPHOMA IN
AIDS. -

44(8): 1473-1479, 1994  Forsyth, P. A e cols (32 ref) (1)

O tratamento com corticoides & radioterapia do cranio é inadequado para tratar
os linfomas primarios do sistema nervoso central de pacientes com SIDA, sendo,
nests caso, a sobrevida de 2 a 5 meses. A quimioterapia adicicnada a radiopetaria
melhcra estes resultados. Neste estudo 10 pacientes com SIDA e linfoma primario
do sistema nervoso foram tratados com quimioterapia. Alguns pardmetros foram
favordvels com a associagio de QT e RT mas a sobrevida foi prolongada somente
em aiguns pacientes.

& + ADJUVANT THERAPY WITH DIBROMODULCITOL AND
BCNU INCRESES SURVIVAL OF ADULTS WITH MALIGNANT
GLIOMAS.
44(8): 1479-1483, 1994  Hildebrand, J. e cols 26 rel) (1)
Os autores avaliaram a combinagdo de dibromodulcitol(DBED) e bischloroetylni-
troscurea (BCMU} dados posoperateriamente a adultes com gliomas malignos
supratentotriais. Os resultados foram favoraveis.

7 '+ RADIOSENSITIZATION WITH CAROTID INTRA-ARTERIAL
BROMODEOXYURIDINE +- 5-FLUOROUCIL
BICMODULATION FOR MALIGNANT GLICMAS.

44¢9):1715-1720, 1994 Greenberg e cols (44ref} (1)

A Bromedeexyuridina (BUdr), uma droga radiossensibilizante ndo hipéxica & um
andlogo da pirimidina halogenado que & incorporado ao DNA das células em divisdo

em um processo competitivo com a timidina. Os autores desenvolveram um sistema
de bomba para liberar de forma continua e prolongada uma elevada concentragéo
regional de BUd -+ 5-FUJ para tumores. Concluiram que a administragdo continua
intraarterial de halopyrimidina pode aumentar a efetividade da radiagée no tratamento
dos gliomas malignes.

8 « CYCLOPHOSPHAMIDE, DOXORUBICIN, VINCRITINE, AND
PREDNISONE FOR PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM
LIMPHOMA:short-duration response and multifocal
intracerebral recurrence preceding radiotherapy.

44(8).1721-1727, 1994 Lachance e cols (40ref) (1)

G linfoma primario do sistema nervoso central tem aumentado de freqléncia
entre pessoas ndo imunossuprimidas Meste estudo os autcres avaliam as atividades
dos antineoplasicos acima no tratamente desles linfomas antes da radioterapia.
Discutem os pros e contras desta conduta e 0s mecanismos associados as limitagtes
dos resultados.

8 » CERVICOMEDULLARY TUMORS IN CHILDREN: A DISTINCT
SUBSET OF BRAINSTEM GLIOMAS.

44(10):1798-1803, 1994  Robertson, P. L. e cols (23rel) (1)

Trata-se de uma revisdo do curso clinico de 17 criangas com ressecgao
intra-axial de tumores cervicomedulares entre 1980 e 1992. Os autores concluem
que estes sejam tipos especificos de tumores intraxiais que geralmente tém um
curso indolente, A cirurgia pode ser feita com morbidade aceitavel. A RT nédo pode
ser completaments avaliada nesie trabalho. A eficacia da QT pode ser conside-
rada .

10 » SWALLOWING ASSESSMENT IN PRIMARY BRAIN TUMOR
PATIENTS WITH DYSPHAGIA.

44(10):1927-1932, 1994 (19ref) (1)

Considerando a auséncia de estudos propspectivos sobre a freqiténcia, dados
clinices, intensidade e manussios da disfagia em pacientes com tumeres primarios
do cérebro, 0s autores efeluaram este trabalho.

Newlon, H. B. e cols
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