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1 o IOPATHIC INTRACRANIAL HYPERTENSION AND FACIAL
DIPLEGIA
44(2):357-357, 1993 Selky, A. C. e cols (7ref) (1)

E descrito 0 caso de uma paciente com hipertensao intracraniana idiopatica
que evoluiu com paralisia facial bilateral irreversivel, condiglo rara, j4 que,
quando ocorrem paralisias faciais neste sindrome, sao geralments unilaterais
& regridem com a regresséo da hipertenséo intracraniana.

- Newromuscular . .......... ... ..., PRUNSEISREINE SRFSERE § RN

/ Laboratric ... ... .. ...,

{1) Doutora em Neurologia pela Escola Paulista de Medicina
{2) Pos-graduanda em Neurologia peta Escola Paulista de Medicina
(3} Pds-graduanda em Neuroiogia pala Escola Paulista de Medicina

2 « INCIDENCE OF CLUSTER HEADACHES: A
POPULATION-BASED STUDY IN OLMSTED COUNTY,
MINNESOTA

44(3):433-437, 1994 Swanson, J. W.ecols (26 ref) (2)

Neste estudo sdo relatadas as primeiras taxas de incidéncia de todos os
casos de celaléia em salvas que procuraram assisiéncia em uma comunidade |
geograficamente definida inteira. Aincidéncia global ajustada paraidade e sexo
foi de 8,8 por 100.000 habitantes, aproximadamente 1/25 da observada para
enxaqueca. O pico de incidéncia esteve, para homens entre 40 e 49 anos e,
para as mulheres, entre 60 e 69 anos. Observou-se prevaléncia de histéria de
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tabagismo maior que a esperada, sugerindo que o tabagismo predisponha ao
desenvolvimento de cefaléia em salvas no homem.

3 « DIHYDROERGOTAMINE NASAL SPRAY FOR THE ACUTE
TREATMENT OF MIGRAINE
44 (3):447-453, 1994  Ziegler, D. @ cols (25 ref) (2)

O tartarato de ergotamina foi introduzide em 1920, como agenle antienxa-
quecoso eletivo, Sua absorgdo oral e retal é errdtica, sendo seus efeitos
colaterais como nadsea, vomito e vasoconstricgdo periférica comuns, assim
como o ergotismo. Em 1940 foi desenvoivide um derivado ergotaminico mais
satisfatério € com menor potencial emético & vasoconstricior, a dihidroergota-
mina (DHE). Os autores realizaram um estudo multicéntrico, dupio cege, com
estudo de grupe paralelo, da eficicia e seguranga da DHE spray nasal e
placebo, apos 4 horas de tratamento da crise enxaqueca. Def112 pacientes
participanies, 100 foram incluidos na andlise da eficicia da “intengdo de
ratamento™. Eles concluiram que a DHE spray nasal & um tratamento seguro
e satisfatério para a dor & nausea da crise de enxaqueca.

4 « SODIUM VALPROATE HAS A PROPHYLACTIC EFFECT IN
MIGRAINE WITHOUT AURA: A TRIPLE-BLIND,
PLACEBO-CONTROLLED CRQSSOVER STUDY

44(4):647-651, 1994 Jensen, A. e cols (24ref) (3)

Quarenta e trés pacientes com enxaqueca sem aura foram incluidos em
um estudo cruzado triplo-cego-placebo para avaliar o efeito profilatico do
valproato de sddio (VS) de liberagio lenta; 34 completaram o estudo. O nimero
de dias com enxaqueca foi de 3,5 por 4 semanas durante o tratamento com VS
e 6,1 com o placebo (P=0, 002). Porém a intensidade e a duragdo das crises
ndo foram alteradas pelo VS comparado ao placeba. Foram responsivos ao
tratamento com VS 15% dos pacientes (redugdo da freqliéncia das crises mais
ou menos 50%) e 18% durante placebo, sendo que a porcentagem responsiva
do V5 aumentou para 65% nas Ultimas 4 semanas do periodo de tratamento.
Nao houve efeitos colaterais sérios.

5 « 31P-MAGNETIC RESONANCE SPECTROSCOPY IN
MIGRAINE WITHOUT AURA
44(4).:666-669, 1994 Montagna, P. e cols (13ref} (3)

Os autores estudaram 22 pacientes com diagndstico de enxaqueca sem
aura, realizando espectroscopia por RM como P31 (SRM) no encéfalo e
miiseulos (todos n&o estavam usando medicagao e encontravam-se no periodo
sem cefaléia). A SRM 31P do encéfalo mostrou baixas concentracGes de
fosfocreatina, elevadas concentragdes de adenosina tritosfato e diminuigio do
potencial de fosforilagio. Havia diminuigio da taxa de recuperacio da fosfo-
creating apds exercicic no musculo de 12 dos 22 pacientes. Portanto o
metabolismo energético é anormal na enxaqueca sem aura, assim ¢omo na
enxaqueca com aura e infarto enxagquecoso.

& « ABSENCE OF AURICULAR LESIONS IN RAMSAY HUNT
SYNDROME
44(4).773-774, 1994 Shapiro, B. E. e cols (7ref)  (3)
Os autores relatam o caso de um paciente com uma variante clinica da S.
Ramsey-Hunt, apresentando-se com paralisia facial periférica e lasdes no canal
auditivo externo que tipicamente esld presente na sindrome.

7 » THE HENRY FORD HOSPITAL HEADACHE DISABILITY
INVENTORY
44(5): 837-842, 1994 Jacobson, G.P. ecols. (28 raf) (1)
Os autores relatam o desenvolvimento de um instrumento de medida dos
aspectos emocionais e funcionais relativos as cefaléias, considerando parime-
tros de validagéo e reprodutibilidade.

8 « OPIOID RESPONSIVENESS OF CANCER PAIN SYNDROMES
CAUSED BY NEUROPATHIC OR NOCICEPTIVE
MECHANISMS: A COMBINED ANALYSIS OF CONTROLLED,
SINGLE-DOSE STUDIES

44(5): 857-861, 1994 Cherny, N.1. e cols. {21 ref) (1)

Dor nociceptiva é o nome dado & dor percebida como indicativa da lesdo
tecidual, seja ela somatica ou visceral. Dor neuropética é aquela devida Ainjdria
ou & lesdo de estruturas centrais ou periféricas ou & percebida como sendo
sustentada por processamento somatossensitivo aberrante nestes locais. Es-
tes conceitos estdo associados a inferéncia de mecanismos fisiopatolégicos
diferentes que ndc slo independentemente confirmados mas derivam de
aspectos clinicos da dor e sua descrigdo. Ha controvérsias sabre a responsivi-

dade a opidceos. Nests estudo os autores avaliam este aspectc e concluem
que a responsividade a opidceos é um continuo com extensa superposigio na
responsividade de dores mediadas por mecanismos nociceptivos, neuropaticos
ou mistos.

9 « VALIDATION OF A NEW INSTRUMENT FOR DETERMINING
MIGRAINE PREVALENCE: THE UCSD MIGRAINE
QUESTIONNAIRE

44(5); 925-928, 1994 Tom, T. e cols. (19 ref) (1)

Através do instrumento desenvolvido pelos autores pdde-se identificar
faixas de enxaqueca com e sem aura e cefaléia ndo enxaquecosa em um grupo
de 50 pacientes consecutivos, com elevada validade preditiva e pequena
variabilidade interobservador.

10« PERIPHERAL NERVE INJURY AND CAUSALGIA
SECONDARY TO ROUTINE VENIPUNCTURE
44(5). 962-964, 1594 Horowitz, 8.H. (10 ref) (1)

Neste estudo, efetuado com 11 pacientes com causalgia das extremidades
superiores secunddria a traumatismo do nervo periférico que ocorreu apds
pungao venosa rotineira, os nervos afetadas foram, em ordem decrescente:
madial, lateral, cutdneo do antebrago {na fossa antecubital), radial superficial
{no pulso) e ramos sensoriais dorsais (na méo). Estes nervos situam-se em
plano préximo &s veias tomando-se vulnerdveis a trauma durante a pungao.

11 s THE MYTH OF CAROTIDYNIA
44(6).993-95, 1994 Biousse, V. & Bousser,M.G. {41 ref} (1)

As autoras, apds cuidadosa revisdo da literatura, concluem pela inexistén-
cia da entidade clinica “carotidinea”. Consideram que o termo deve ser abglido
da literatura médica como tal @ considerado apenas como sindrome caracteri-
zado por dor cervical unilateral associada 4 maior sensibilidade a palpagéo da
a. cargtida, comumn a vdrias entidades nosoldgicas.

12 e CLUSTER TIC SYNDROME
44(6):996-99, 1994 Alberca,R.& Ochoa,J.J. (25 ref) (1)

Os autores reunem 27 casos da sindrome cluster-tic relatados na literatura
e acrescentam 10 de sua prdpria casuistica, Propde que a SCT seja uma nova
entidade clinica e ndo a conexisténcia de neuralgia do tigaémio e cefaléia em
salvas.

13 e "SYMPATHETICALLY MAINTAINED PAIN".
LPHENTOLAMINE BLOCK

QUESTIONS THE CONCEPT
44(6):1003-10, 1994 Verdugo,R.J. & Ochoa,J.L. (66 ref)

Pacientes com “distrofia simpatica reflexa” ou "causalgia® submetidos a
blogueio simpdtico com fentolamina {bloqueador adrenérgico alfa 1 e alfa 2)
n&o aprasentaram qualquer influéncia deste bloqueio sobre as dores neuropd-
ticas. Os dados levarn a questionar a existéncia da “dor mantida pelo simpatico®,
diagnosticados por bloqueios simpaticos sem o adequado controle através de
placebo.

14e PHENTOLAMINE SYMPATHETIC BLOCK IN PAINFUL

POLYNEUROPATHIES. ILFURTHER QUESTIONING OF THE

CONCEPT OF "SYMPATHETICALLY MAINTAINED PAIN"
44(6):1010-14, 1994 Verdugo,R.J.;Campsero,M. & Ochoa,J.L. (47 ref} (1)

Avalia-se a existéncia da "dor mantida pelo simpético em pacientes com

polineuropatias dolorosas de vdrias eticlogias. Conclui-se gue o conceito deste
tipo de envalvimento do simpdtico ¢ infundado, baseado na precariedade da
andlise do efeito placebo em comparagio aos bloqueios feitos com fentolamina
e fenilefrina bem como na evolugdo neuroldgica insuficiente feita nestes
pacientes.

Congénitas

T e STUDY OF GENETICS, EPIDEMIOLOGY, AND VITAMIN
USAGE IN FAMILIAL SPINA BIFIDA IN THE UNITED SATES
IN THE 1990s

44(71):65-70, 1994 Chatkupt e cols (31ref) (1)

Embora spina bifida cistica seja um dos problemas congénitos mais
cormuns, sua incidéncla tem decrescido em varios paises nos dltimos anos e
as razdes disto sao desconhecidas. Neste estudo observou-se maior freqlién-
cia de casos do lado matemo, atribuindo-se ao inprint gendmico ou a contribui-
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8o parcial da mitocOndria a este eleito. A maior frequéncia entre descendentes
de israelitas ¢ alemaes e a baixa freqiiéncia entre descendentes de africanos
& amaricancs sugere contribuigdo gendtica na etiologia deste sindrome. Nao
havia, neste estudo, maior influéncia do usc de vitaminas durante a gravidez @
o aparecimento do sindroma.

Degenerativas

T « COGNITIVE DEFICITS OF MEN AND WOMAN WITH
ALZHEIMER'S DISEASE.
44(1):90-96, 1994 Hendsrson, V. W. e cols (57 raf) (1}
Pequenas diferengas foram observadas no desempenho de homens e
mutheres nas fases inicials da doenca de Alzheimer. As mulheres apresenta-
vam pior parformance nos testes de *naming”e fludncia verbal.

2 » RISK FACTORS FOR ALZHEIMER'S DISEASE AND
DEMENTIA: A CASE-CONTROL STUDY BASED ON THE MRC
ELDERLY HYPERTENSION TRIAL.

44(1).97-104, 1994 Prince, M. a cols {25 ref) (1)

Através de estudo epidemioldgico sfetuado entre 1545 pacientes, os
autores identificaram 50 casos de deméncia, sendo 31 casos de provédvel ou
possivel doenga de Alzheimer. Confirmaram, neste estudo nég controlado, as
associages de histdria familiar de deméncia com deméncia e idade avangada.
g ra;idélncia na zong rural apresentou-se como um fator de protegéio para

eméncia.

3 e CLINICAL CHARACTERISTICS INA KINDRED WITH
EARLY-ONSET ALZHEIMER'S DISEASE AND THEIR
LINKAGE TOA G-T CHANGE AT POSSITION 2149 OF
AMYLOID PRECURSOR PROTEIN GENE

44(1):108-111, 1994 Farlow, M. e cols (45 ref) (1)

Fol efetuado estudo genético de pacientes com doenga de Aizheimer pré
senil, familiar, manifestada em 5 geragdes, com inicio na quinta década de vida
@ dbito ocorrendo em média 6 anos apés o inicio da doenga. Sequenciamento
direto do DNA demonsirou medifficaglio G=T na posi¢iio 2149 do gene precur-
sor da proteina amildide(APP), resultando na substituigdo de fenilalanina por
valina.

4 o A CASE OF DOWN'S SYNDROME WITH DIFFUSE LEWY
BODY DISEASE AND ALZHEIMER'S DISEASE.
44(1):159-161, 1994 Bodhiredy, S. e cols {10 ref) (1)
Trata-se do relato de um homem de 58 anos com deméncia, tremor de
repouso e rigidez que em cujo exame anatomopatolégice do encéfalo pdde-se

identificar alteragGes patolégicas da Doenga de Parkinson e corpusculos de

Lewy além da doenga de Alzheimer. A identidade dos corpusculos foi confir-
mada por técnicas de imunocitoquimica simples e dupla.

5 o INVERSE ASSOCIATION OF ANTIINFLAMATORY
TREATMENTS AND ALZHEIMER'S DISEASE : INITIAL
RESULTS OF A CO-TWIN CONTROL STUDY,

44(2):227-232, 1994 Breitner, J. C. S. e cols (39 ref) (1)

Através de estudo efetuado em gémeos pdde-se cbservar que o infeio da
Doenga de Alzheimer esteve inversamente relacionado ao uso de costicosted|-
des @ ACTH. Tendéncias similares porém mais fracas foram observadas com
os antiinflamatdrios ndc esteroidais. Os dados sugerem que estas subténcias
parecem retardar o inicio bem como a progressioc da Doenga de Alzheimer.
Pelas caracteristicas do estudo, diversos viéses tém gue ser controlados para
assegurar estas conclus5es.

6 o COGMNITIVE IMPAIRMENT IN ADULTS WITH DOWN'S
SYNDROME:SIMILARITIES TO EARLY COGNITIVE
CHANGES IN ALZHEIMER'S DISEASE.

44(2):232-238, 1994 Brugge, K. L. & cols (34 ref) (1)

A sihdrome de Down é uma desordem genética envolvenda um excesso
do cromossoma 21 e é o motivo de 15% dos casos de retardo rmental na
populagio com este disttirbio. Em torne dos 40 anos, todos os individuos com
SD apresentam achados neuropatoldgicos da DA. A documentagéio das desor-
dens cognitivas neste casos tem sido dificil devido ao retardo mental pré-exis-
tente na SD. Comparando um grupo de pacientes com SO e cutro com retarde
mental de outras etiologias, através do "California Verbal Leaming Test"
pdde-se demonstrar o declinio das fungses cognitivas nos pacientes com SD.
O padréio observado foi semelhante ac da DA.

7 » CROSS-NATIONAL INTERRATER AGREEME NT ON THE
CLINICAL DIAGNOSTIC CRITERIA FOR DEMENTIA
44(2):239-242, 1994 Baldereschi, M. e cols {17 reft (1)

Foram comparados os resultados ¢o diagndstico clinico de deméncie
efetuado através de critérios diagndsticos: DSMII-R, ICD-10 @ NINGDS-ADR.
DA para daenca de Alzheimer. O indice de concordéncia de diagnésticos foi
satisiatério indicando que clinicos de diferentes culturas e tradigGes médicas
podem usar os instrumentes diagnésticos de modo reprodutivel em pesquisas
entre os diversos pafses. Os maiores indices de discordancia foram chservados
nos casos geé comprometiments cognitivo sem deménicia.

8 e PREVALENCE OF DEMENTIA IN OLD AGE:CLINICAL
DIAGNQSIS IN SUBJECTS AGED 95 YEARS AND OLDER
44(2):250-253, 1994 Wernicke, T. F.ecols (25 ref) (1)

Um dos enfoques bésicos desta pesquisa foi o de verificar se havia um
aumento expenencial na prevaléncia de deméncia em pessoas de 90 anos ou
mais. Neste grupo houve um plateau em torna de 45 % com nenhuma elevagio
posterior na prevaléncia de daméncia,

9 « OBSERVATIONS ON THE SHORT-TERM "NATURAL
HISTORY "OF PROBABLE ALZHEIMER'S” DISEASE IN A
CONTROLLED CLINICAL TRIAL

44(2).260-265, 1994 Knopman, D. e cois {24 ref) (1)

Avaliar adequadamente a eficécia de qualquer terapéutica para a Doenga
de Alzheimer implica no reconhecimento adequado de reais moditicagdes de
psrfarmance bam como de flutuagdes ocasionais no desempenho do paciente.
Os auteres avaliaram a performance dos pacientes com Doenga de Alzheimer
que participaram de um estudo clinico contralade utilizando placebo, através
de 3 instrumentos diferentes. Fol observada grande variabilidade de paciente
a pacients bem como de um mesmo paciente de avaliagio em avaliagdo. Os
autores discutem as implicagbes disto nos tratamentos de curta duragao,

10e PATHOLOGIC FINDINGS IN A CASE OF PRIMARY
PROGRESSIVE APHASIA
44(2):279-282, 1994 Scheltens, P. e cols (31 ref) (1)

A sindrome da afasia progressiva primdria caracteriza-se por deterioragio
progressiva da linguagem sem outros déficits, pelo merios nos dois primeiros
anos. Os achados neuropatoldgicos subjacentes sdo com pativeis com Doenga
de Alzheimer, doenga de Pick, degeneragio cortical néo especifica e, ocasio-
naimente, com alteragdes espongiformes. No caso apresentado, o diagndstico
era de doenga de Pick em fungéo da atrofia temporal bitateral demonstrada na |
RM. Neste paciente , os achados néo evidenciavam qualquer dado compativel
com Pick ou Alzheimer. Os achados eram de degeneragio cortical inespeciiica,
0 que enfatiza a necessidade de estudos anatomopatoldgicos do sindrome da
afasia progressiva. i

11e APOEE4ALLELIC ASSOCIATION WITH ALZHEIMER'S

DISEASE; INDEPENDENT CONFIRMA TION USING

DENATURING GRADIENT GEL ELECTROPHORESIS
44(2):339-341, 1994 Peacock, M. L. e cols (10 ref) (1)

Os autores demonstraram marcado aumento da apolipoproteina E{ApoE)

E4 em paclentes com Doenga de Alzheimer comparados a controles {mais de
B0 anos, normais). Enfatizam a concordancia de seus dados com outros
autores que gstudam a participagao da ApoE na patogénese da doenga de
Alzhsimer.

124 CONFIRMATION OF THE E4 ALLELE OF THE
APOLIPOTROTEIN E GENE AS A RiISK FACTOR FOR
LATE-ONSET ALZHEIMER'S DISEASE,

44(2):342-344, 1994 Brousseau, T. e cols {10 ref) (1)

A regido 19¢13. 2 do cromossora 19 tem sido associada & Doenca de
Alzheimer familiar de inicio tardio em estudos de linkage. Entre os possiveis
genes presentes nesta regific do cromossoma 19 a apolipoproteina E tem
especial relevncia para o tecido nervoso. As células de Schwann, atrécitos e
cligodendréeitos produzem ApoE, que ocorre em 3 isoformas que correspon-
dem ao polimorfismo na regifio de codificagic do gens. Os autores efetuaram
estudo de caso-controle em uma amostra de pacientes com Doenga de
Alzheimer selecionada, cujos controles provinham da mesma 4rea, idade e
ambiente. Os resultados indicaram uma associagdo entre DA de inicio tardio
@ a regidic 19g13. 2 contendo o gane da ApoE.
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13e SOD1 MISSENSE MUTATION IN AN ITALIAN FAMILY WITH
ALS,
44(2):347-349, 1994 Rainero, I. & cols {10 ref) (1)

Em familias de pacientes com Esclerose lateral amiotrdfica com heranga
do tipo autossémica dominante os estudos demonstraram mutagéo no exon 2
do gene da dismutase supertxido Cu/Zn (SOD1) que estd disponivel no
membro afetado e em 45% das pessoas do pedigree sob risco.

14« THE DIAGNOSTIC VALUE OF SPECT WITH TC 99M HMPAO
IN ALZEIMER'S DISEASE: A POPULATION-BASED STUDY

44 (3):454-461, 1994 Claus e cols (36 ref) (2)

Os autores estudaram com SPECT usando tecnésio 9%m-marcade com
hexametilpropileno amina oxima {Tc 89m HMPAQ ), em 48 pacientes com
provdvel DA, de acordo com os critérios da NINCDS-ADRDA e 60 controles.
Foi identificada diminuigio do fluxo cerebral na regido temporal, bem evidente
nos pacientes com DA em comparag8o com o grupo controle. Houve também
90% de sensibilidade do exame com relagdo & gravidade da deméncia.
Concluiu-se que o exame de SPECT pode ser Util no diagndstice de DA,

15+ CONCOMITANTS OF VISUAL HALLUCINATIONS IN
ALZHEIMER'S DISEASE
4(3):523-527, 1994 Lerner, A, J. (37 ref) (2)

A alucinagao visual (VH) é a alucinagio mais freqlente em DA, mas é bem
estabelecida a relagfio com os outros sintomas de alteragéo do comportamento
e psrfomance cognitive. Os autores estudaram 160 pacientes com DA, usando
BEHAVE/AD, uma relagdo semiestruturada do compartamento, sendo identifi-
cada 20 pacientes (13%), com VH. Pacientes com VH apresentavam pior
perfomance no Mini-Mental State Examination e mais sintomas comportamen-
tais, gue os pacientes sem VH. Os sintomas relacionados com VH foram
alucinagGes auditivas, exploséo verbal, ilusdo, idealizagao parandide.

16+ AMORPHOUS MATERIAL OF THE SKIN IN AMYOTROPHIC
LATERAL SCLEROSIS: A MORPHOLOGIC AND
BIOCHEMICAL STUDY

44(3):537-540, 1994 Ono, 8. e cols (33 ref) (2)

Os autores realizaram anélise do estudo morfoldgico da pele de 7 pacientes
cormn esclerose lateral amiotréfica (ALS) e 7 controles normais. Pela microscopia
dptica foi observado gue o feixe de coldgeno dos pacientes com ALS estava
reduzido, separados por espagos com material que apresentava reagiointensa
ao ferro coloidat e tinta azul alclan e pouca afinidade ao PAS. A microscopia
eletrdnica observou-se marcado aumento de material amorfo, positivo ao
vermetho ruthenium. Estes achados n3o observados nos controles. Foram
realizados exames bioquimicos, que associados aos achados modolégicos,
indicam que este material amorfo, presente nos pacientes com ALS, seja
glicesaminoglicans.

17« CONJUGAL AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS: A
REPORT ON TWO COUPLES FROM SOUTHERN
44(3):547-48, 1994 Camu, W. F. e cols (8ref) (2)

Os autores relatam esclerose lateral amiotréfica (ALS) em cénjuges, que
ocarrgram entre 1877-1991 no sul da Franga. A ocorréncia conjugal de ALS é
pouco freqlente, a descrigio de dois casos em uma mesma érea, favorsce a
hipétese de fatores ambientals e genélicos na eficlogia da doenga.

18+ THE CONSORTIUM TO ESTASBLISH A REGISTRY FOR
ALZHEIMER'S DISEASE (CERAD). PART V. A NORMATIVE
STUDY OF THE NEUROPSYCHOLOGICAL BATTERY

44(4):609-614, 1994 Weish, K. A. e Cols {38ref) (3)

E apresentado o estudo normative desenvolvide pelo CERAD em 413
individuos-controle com idade entre 50 e 89 anos, realizado em 23 centros
médicos de 1987 a 1982, Foi comparado separadamente o desempenho da
individuos com mais de 12 anos de formagfo educacional ou com pelo menos
12 anos de formagfio. No grupo com mais de 12 anos de formagéo, observou-se
significante efeilo da idade ¢ sexo em relagio s fungdes cagnitivas, A idade
teve significante efeilo sobre a praxia, no grupe com mais de 12 anos de
formagéo. A memdria de evocagao foi relativamente poupada em relagio acs
eleitos da idade, sexo e nivel educacional, e, portanto, pode ser muito dtil para
distinguir-se os doentes com D. A. dagueles com altera¢Bes decorrentes do
processa de envelhecimento.

19« INTERRATER AGREEMENT FOR DIAGNOSIS OF
ALZHEIMER'S DISEASE:THE MIRAGE STUDY
44(4).652-656, 1994 Farrer, L. A. e cols (27ref) {3)

Neste estudo sete médicos de locais diferentes estabeleceram critérios
diagndésticos, em 42 pacientes consecutivos com distirbios da memdria, parti-
cipantes de um estudo epidemioldgico-genético nacional, utilizando uma escala
quantitativa multiaxis para DA {ADRS) que incorpora os critérios NINCDS/ADR-
DA, confiabilidade das informagdes e comorbidade. A confiabilidade, mensu-
rada por uma andlise estatistica Kappa generalizada por mais de duas vezes,
era substancial quando os individucs eram grupados como DA (possfvel ou
provével) versus "néo DA®, mas algo mencr quande os individuos eram
classificados com DA provével, DA possivel e ndo DA. Houve uma concordén-
ciadesanimadora para 2/3 dos individuos usando um esquema de classificacio
dicotomizada. Os achados sugerem que ADRS é um instrumento diagnédstico
Utif para estudos multicéntricos.

20 « ATTENCION DEFICIT IN ALZHEIMER'’S DISEASE IS NOT
SIMULATED BY AN
ANTICHOLINERGIC/ANTIHISTAMINERGIC DRUG AND IS
DISTINT FROM DEFICITS IN HEALTHY AGING

44(4):657-662, 1994 Oken, B. 8. e cois {50ref) (3)

O objetivo do trabalho foi avaliar o déficit da atengao na DA, e sua relagéo
com o déficit de atengfo associado ao envelhecimenta e com medicagfes que
alteram o alerta. Dez pacientes com DA, dez controles idosos sauddveis e
quinze jovens controle foram submatidos ao teste “convert orienting of spaciat
attencion task®, para avaliar o déficit da atengdo. O grupo controle-jovem
realizou o teste apds receber difenidramina 1 mg/kg. Em todes os grupos o
tempo de reacdo foi mais curto para os estimulos com sugestéic vélida, e mais
longo para os estimulos com sugesto invalida. Os pacientes com DA tiveram
um desempenho despropercionalmente pior apds sugestéo vélida gue o grupo
controle. O grupe jovem com diminuiglo sugestiva do alerta apds receber
difenidramina tiveram um desempenho pior que aguele antes da medicagéo,
mas, melhor que o controle-idoso & o grupo com DA e néc tiveram um
comprometimento desproporcicnal com a sugestéio invdlida. Dassa forma os
pacientes com DA tinham um compromstimento da atengio espacial despro-
porcionat ao controle-idoso e este comprometimento no desempenho ndo pade
ser simulado no grupo jovem que recebeu difenidramina.

21 s COGNITIVE SLOWING IN PARKINSON'S AND ALZHEIMER'S
PATIENTS: DISTINGUISHING BRADYPHENIA FROM
DEMENTIA

44(4).669-674, 1994 Pats, D. 5. & Margolin, D. I. (53ref) (3)

A hipdtese que a DP causa bradifrenia é antiga & recentemente a lantifica-
¢do do pensamento foi associada com deméncia subcortical. Neste estudo os
autores compararam ¢ desempenho dos pacientss com DP em 2 testes de
tempo de reaglo (teste escolha simples e teste escolha bindria), com o
desempenho de pacientes com DA, individuos jovens e idosos |lcidos. Ambos
05 pacientes com DP demenciados e ndo demenciados, mostraram uma
lentificagdo cognitiva @ motora e & extens&o da lentificagdc cognitiva relacio-
nam-se com o "astudo cognitivo geral" (teste escolha bindria). Entretanto,
comparando-se com a lentificag@o cognitiva os pacientes com DA a lentificagéo
na DP era desproporcionada em refagdio ao nivel de desempenho cognitivo
geral (teste escolha bindria). Eles sugerem que esta desproporgao no desem-
penho cognitivo geral deve ser usada para diferenciar os conceitos de bradi-
frenia & lentificagdo cognitiva néo especifica,

22+ MEMORY FUNCTION IN VERY EARLY ALZHEIMER’S
DISEASE
44(5): B67-872, 1994 Petersen, R.C. ecols. (42 ref) (1)

Fara detectar pacientes com sinais de deméncia precoce os autores
ulilizaram modelos de regressac logistica incluindo diversas fungdes cogniti-
vas. As medidas de meméria, especiaimente as que enfatizam a aquisigdoe o
uso de padrfes seménticos foram os indicadores mais sensiveis do declinio
precoce.

23« AN EVALUATION OF THE PREDICTIVE VALIDITY AND
INTER-RATER RELIABILITY OF CLINICAL DIAGNOSTIC
CRITERIA FOR SENILE DEMENTIA OF LEWY BODY TYPE

44(5): 872-877, 1994 Mckaith, 1.G. e cols. (20 ref.) (1)

Vérios estudos recentes de autdpsia sugerem que a deméncia senil do tipo
corpusculo de Lewy(SDLT) pode ser a segunda causa neuropatolégica mais
comum de deméncia no idose, cantribuinda com 7 a 30% de todos os casos.
Critérios operacionais para a identificaggo de SDLT em vida j& haviam sido
propostos por estes autores, Neste trabalho os autores analisam a perormance
destes critérios em séries de pacientes com SDLT, Alzheimer e deméncia
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multinfarto. Concluem que o diagndstico de SDLT antes do 6bito pode ser
obtide com elevado grau de especificidade. A sensibilidade a neurolépticos
pode ser um ponto diagnodstico Util nestes pacientes.

24 « GENETIC HETEROGENEITY IN SPINAL MUSCULAR
ATROPHY(SMA): A LINKAGE ANALYSIS-BASED
ASSESSMENT

44(5): 919-924, 1994 Mackenzie, A.E. e cols. (30 ref)} (1)

As atrofias espinais progressivas, tipo 1(Werdnig-Hoffman), tipo 2 ou o tipo

3 {Kugelberg-Welander) estéio entre os distlrbios autossdmicos recessivos
mais comuns. O mapeamento do gene responsdvel, no cromossoma 5, tem
permitido a avaliag8o da heterogeneidade genética em familias com diagnds-
tico de SMA. Os autores relatam andlise de linkage da 71 familias canadenses
com SMA. Concluem que a maigria dos casos cldssicos de SMA sao causados
por mutagéo no locus 5q13.1.

25« PROGRESSIVE SUPRANUCLEAR PALSY:
NEUROPATHOLOGIC AND

CLINICAL HETERQGENEITY
44(6):1015-24, 1994 Geanng,M & cols. {52 ref) (1)

Os autores analisam a heterogeneidade clinica e neuropatolégica da
paralisia supranuclear progressiva (PSP), doenga de Parkinson (DP) e doenga
de Alzheimer {DA). Os dados sugerem que as alteragdes da DP e DA consistem
com os da PSP em elevada proporgéo de casos, maior que a esperada por
acaso.

26 « THE SYNDROME OF "PURE AKINNESIA” AND ITS
RELATIONSHIP TO PROGRESSIVE SUPRANUCLEAR PALSY
44(6):1025-29, 1994 Ritey,D.E.;Fogt N. &Leigh,R.J. (44 ref) (1)

O sindrome da "Acinesia Pura" (AP) foi descrito em 1974 e caracteriza-se
por: 1} acinesia da marcha, da escrita {micrografia) e da fala; 2) auséncia de
rigidez nas extremidades; 3) sem tramor; 4) sem deméncia; 5) sem resposta a
levodopa. Consiste de desordem prrogressiva do movimento veluntério, com
infcio na meia idade ou tardiamente. Achados de RM de outros autores
demonstraram atrofia mesencefdlica semelhante a observada na PSP. Em
estudos com PET Scan observou-se hipometabolismo do striatum e do cértex
frontal bilateralments, bem como hipocaptagdo de F-Dopa no putamen bilate-
ralmente. Discute-se o diagndstico diferenciat e a possibilidade de tratar-se de
sindrome inicial de pacientes cormn PSP,

27 « REDUCED PLATELET CYTOCHROME C OXIDASE ACTIVITY
IN ALZHEIMER’S DISEASE
44(6):1086-30, 1994 Parker, W.D. & cols. (38 ref) (1)

Vérias evidéncias sugerem comprometimente da mitocondria DA. A ativi-
dade da citocromo-c oxidase (CDA) apresentou-se significativamente menor
em pacientes com DA do que em controles. O complexo I, complexo Il e &
citrato sintetase nao mostraram diferengas significativas em relagao a contro-
les.

28« ELECTRON TRANSPORT CHAIN DEFECTS IN ALZHEIMER'S
DISEASE BRAIN
44(6):1090-98, 1994 Parkar, W.D. & cols. (51 refy (1)

Os autores estudam a mitocdndria dos pacientes com DA através da cadeia
de transporte de elétrons na mitocdndria isolada do cérebro de pacientes com AD
através de autopsia. Nestes cérebros observam-se marcada redugéo da atividade
de todos os complexos da cadeia do transporte de elétrons. Conclui-se que a
cadeia de transporte de elétrons é defeiluosa no cérebro de pacientes com DA e
o defeito aparentemente ast4 centrado na citocrooxidase C.

29« CORTICAL FUNCTION IN PROGRESSIVE LOWER MOTOR
NEURON DISORDERS AND AMYOTROPHIC LATERAL
SCLEROSIS: A COMPARATIVE PET STUDY

44(6):1101-110, 1994  Kew,J.JM. & cols. {38) raf) (1)

As lungbes corticais duranle o repouso e com ativagdo por movimentagao
dos membros foi avaliada, através de PET Scan em individuos normais, com
doenca degenerativa progressiva do neurdnio motor (DPNMI) @ com ELA. Nos
pacientes com ELA observa-se significativa redugdo do rFSC no repouso e,
durante o movimento, ativagdo bilateral anormal bem como somatotopia alte-
rada durante o movimento no cértex sensoriomotor. Isto nao foi observads nos
pacientes com DPNMI. Os dados sugerem perda de neurdnios piramidais.
Aflivagac anormal de dreas perisilvianas insulares e cértex (SIl) ogorreu em
pacientes com ELA e DPNMI, sugerindo que estas sejam dreas sensoriomo-
toras acessdrias que sdo recrutadas ndo especificamente em resposta &
redugao da forga muscular nos membros,

30e BLOOD BUFFY COAT FROM ALZHEIMER'S DISEASE
PATIENTS AND THEIR RELATIVES DOES NOT TRANSMIT
SPONGIFORM ENCEPHALOPATHY TO HAMSTERS
44(6):1111-115, 1994 Godec, M.S. & cols. (18 ref} (1}
Os dados obtidos de um estudo dupla-cego, feito com 50 pacientes, e 20
controlas ndo confirmaram possibilidade de que a DA seja transmissivel .

31« PRIOR BLOOD TRANSFUSIONS AND ALZHEIMER'S
DISEASE
44(6):1159-160, 1994  BohnenN.LL.J. & cols. (6ref) (1}
Nao pdde ser evidenciada gualquer correlagio entre transfusdo de sangue
prévias e a ocorréncia da DA.

32« CLINICAL SIGNIFICANCE OF HYPOINTENSITY IN THE
MOTOR CORTEX ON T2-WEIGHTED IMAGES
44(6):1181, 1994 fwasaki, Y. & cols. (7ref) (1)
Os autores discutem os achados de hipointensidade nas imagens em T2
encontrados em parte dos pacientes com ELA. Concluem que eles devam ser
decorrentes da idade e ndo com achado especifico da ELA.

Distirbios do Sono

1 o FLUOXETINE SUPRESSES HUMAN CATAPLEXY: A PILOT
STUDY
44(4):707-708, 1994 Frey, J. & Darbonne, C. (15ref) (3)

Para determinar a eficicia {redugdo do episddio catapléticos) da fluoxetina
na cataplexia, 6 pacientes com cataplexia mal controlada receberam 20 mgem
dose unica sem alteragio nas medicagGes jd utilizadas por 20 semanas. Os
pacientes tiveram uma redugéc em média de 92% {(de 21,7 para 1,7 em média
dos episidios por semana) nos ataques catapléticos, somente 1 paciente
apresentou cefaléia como efsilo colateral.

2 « NARCOLEPSY: UNEQUIVOCAL DIAGNOSIS AFTER
SPLIT-SCREEN, VIDEO-POLYSOMNOGRAPHIC ANALYSIS
OF A PROLONGED CATAPLECTIC ATTACK

44(4):760-761, 1994 Dyken, M. E. e cols (10ref) (3)

O diagnéstico de narcolepsia depende da coexisténcia de um padréo
“patolégico” de soroléncia e ataques catapléticos. Os autores apresentam um
caso cujo diagndstico de narcolepsia foi estabelecido durante estudo para
video-polissonografia e split-screen durante o dia, no qual ¢ paciente estava
conversando, caerentements e com padrio de SONOQ REM no EEG.

Doencas Cerebrovasculares / Isquemia

T « OPTIC TRACT ATROPHY WITH CEREBRAL
ARTERIOVENOUS MALFORMATIONS:DIRECT AND
TRANSYNAPTIC DEGENERATION.

44(1):80-83, 11994 Kupersmith, M. J, (16 ref) (1)

CQuando um distirbio pds geniculado causa degeneracéo trans-sindptica
no sistema visual humano que ultrapasse o nicleo geniculado lateral, isso
sugere uma les@o congénita ou de desenvolvimento na radiag¢do visual ou no
corlex estriado. Os sinais clinicos disto sdo hemianopsia homonima e sinais
oftaimoscopicos de moderada hipoplasia do nervo éptica com atrofia retrograda
do trato éptico. Sdo relatados 3 casos com estas condigbes e discutidos os
aspeclos de imagem e anatomia relativos a estas condigoes e seus diagndsti-
cos diferenciais.

2 « EARLY PRESENTATION OF HEMISFERIC INTRACEREBRAL
HEMORRHAGE: PREDICTION OF QUTCOME AND
GUIDELINES OR TREATMENT ALLOCATION.

44(1):133-39, 1994 Lisk, D. R. e cols (16 ref) (1)

Os autores desenvolveram dois modelos de andlise de dados para sele-
cionar pacientes com hemorragia intracerebral cujo prognéstico seria melhor
ou pior e, a partir dai, decidir quais seriam ou n&o submetidos a inlervengio
cirdrgica. No primeiro modelo, o de prognéstico independente, estavam: dia-
metro da hemorragia, extensao intraventricular e idade. No segundo, o de
prognéstico ruim, estavam: escore na escla de Glasgow, volume da hemorra-
gia, idade e sexo.
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3 e DELAYED POSTANOXIC DEMYELINATION AND
ARYLSULFATASE-A PSEUDODEFICIENCY.
44(1):152-54, 1994 Weinberger, L. M. e cols {10 ref) (1)

O quadro clinico da desmielinizagsio pds andxica tardia caracteriza-se por:
importante insulto hipdxico que leva a coma reversivel, um intervalo de lucidez
subseqlente e entio uma profunda deterioragdo neurolégica com desmielini-
Zacao central. Nestes casos estima-se que esta evolugéo seja decorrente de
uma deficiéncia parcial de arylsulfatase A, que acorre em 1 a 2% da populagéo
geral e se aproxima muito do percentual de deterioragio pds-andxica tardia
que corresponde a 2, 75% dos pacientes com intoxicagao aguda pelo mondxido
de carbono.

4 » ACUTE PSEUDOBULBAR MUTISM WITH GOOD
FUNCTIONAL RECOVERY.
44(1):176-77, 1994 Chesser, M.Z. ecols  (7ref) (1)

Mutismo pseudobulbar agudo é um rare sindrome de acidente vascular
cerebral que consiste de mutismo o intensa disfagia causada por infartos
cerebrais bilaterais. Usualmente é acompanhado de hemiparesia e sinais
hemisensoriais e muite fregilentemente estd associado a infartos capsulares
bilaterais no territério da artéria coroidal anterior. O progndstico geralmente é
fuim e o caso relatado é uma excecao.

5 « CEREBRAL MICROEMBOLISM IN SYMPTOMATIC AND
ASYNPTOMATIC HIGH-GRADE INTERNAL CAROTID
ARTERY STENOSIS

44(4).615-617, 1994 Siebler, M. e cols. (25ref) (3)

Utitizando ultrasom-doppler transcraniano (DTC) em pacientes com este-
nose da a. ardtida interna maior 70%, os autores avaliaram g relagdo entre a
taxa de microembalisme silencioso detectado pelo DTC na a. cerebral média
psilateral e a histdria de recentes (121dias) sintomas isquémicos atribuidos
doenga da a. cardtida interna. No grupo com sintomas neurolégicos (n=34),
microembolismo silencioso ocorreu am 27 individuos) em média 14/h mais ou
menos 29; enquanto que no grupo neurologicamente assintomatico (n=56),
somenite 9 apresentaram os micreembolismos silentes (média 0,35/ mais ou
menost,4). De uma forma geral (n=89) a taxa individual do microembolismao
12/h teve um valor preditivo positivo de 0,88 para a histéria de sintomas
recentes. O estudo sugere que o DTC pode evidenciar a presenca de uma
doenga da A. C. I. instdvel.

6 » A FOLLOW-UP SURVEY OF CLINICAL PRACTICES FOR USE
OF HEPARIN, WARFARIN, AND ASPIRIN
44(4):618-621, 1934 Dawson, D. V. & Massey, E. W,  (23re1) (2}

O objetivo deste estudo foi determinar se houve mudangas na maneira de
se conduzir a anticoagulagio, quando a heparina e warfarin sao tratar as
doengas cerebrovascular além de tentar determinar a dose de aspirina para o
tralamento dos TIA de territdrio das carétidas. Foram enviados questionarios a
10 centros médicos, com 93 "staffs* neurclogistas respondendo os mesmos.
Os resultados foram comparados ao estudo de 1987 e encontrou-se uma
significante redugéio no TTP (de 62 p/ 55 segundos) e no TP (de 19, 9 para16,
0 segundos} e muitos recomendaram a dose de 325 mg de aspirina para
tratamento dos TIAs. A concluséo foi que atuaiments os neurologistas estao
anticoagulando menos intensamente que em 1986, o que é concordante com
0s recentas estudos, mostrando a eficdcia e seguranga da anticoagulagao mais
cuidadosa e a dose prefetida do AAS 6 de 3e 5 mg embora ndo comparada
as doses maiores.

7 e PREDICTORS OF MORTALY AND RECURRENCE AFTER
HOSPITALIZED CEREBRAL INFARCTION IN AN URBAN
COMMUNITY: THE NORTHERN MANHATTAN STROKE STUDY

44(4).626-634, 1994 Sacco, R. L. e cols. (43raf) (3)

O objetivodeste trabalho foiidentificar os fatores deteminantes derecorréncia

& mortalidade apés AVCI em uma regiao etnicamente mista. Um estudo com 323

pacientes com AVCI foi desenvolvido; idade acima de de 39 anos e média da33

anos de segmento. O risco cumulativo da mortalidade foi 8% em 30 dias, 22% em
1ano, 45% em 5 anos apoés o AVCL. ApSs reajuste para idade os predictores da
mortalidade eram: ICC, glicemia maior que 140 mg na admiss&o e apresentagio
clinica de uma grande artéria dominante, ndo dominante de ou basilar maior. Os
pacientes com sindrome vascular tinham melhor sobravida, AVCI recorrentes

ocorreram em 72 pacientes. O risco cumulativo de recoméncia foi de 6% em 30

dias, 12% em 1 ano, e 25% &m 5 anos apds o AVCI. Estavam relacionados com

a recorrréneia tardia o abuso de dleodd, quantidade de medicagdes anti-hiperten-

sivas, e elavacio da glicenia com 48 horas do AVC, constituindo-se fatores

preditores indepsndentes de recoréncia. Portanito a glicemia e o abuso de dcool
devem ser fatores bam controlados.

8 e CARDIAC INJURY ASSOCIATED WITH NEUROGENIC
PULMONARY EDEMA FOLLOWING SUBARACHNOID
HEMORRHAGE

44(5): 815-820, 1994 Mayer, S.A. e cols. (28 ref.} (1)

Uma forma reversivel de leséo cardiaca pods ocorrer em pacientes com
edema pulmonar neurogénico seguindo hemorragia subaracnoidea e esta
associada a achados clinicos caracteristicos tais como: hipotensdio sibita
seguindo hipertensdo; acidose ldclica transitoria; elevagbes de 2 a 4% da
CK-MB; alteragbes eletrocardiograficas com persistente invers3o da onda T.
Comprometimento da performance hemodinimica do ventriculo esquerdo
neste contexto pode contribuir para a instabilidade cardiovascular, formagao
de edema pulmonar e complicagbes de isquemia cerebral.

9 o [SOLATED BILATERAL THIRD NERVE PALSY CAUSED BY A
MESENCEPHALIC HEMATOMA
44(5). 581-982, 1994 Getenet, J.C. e cols. {(7ref) (1}
E relatado o casode um paciente de 16 anos com paralisia ocular bilateral
isolada do terceiro par devido a um hematoma mesencefdlico no traurmatico
causado por um angioma cavemoso.

10s PRECURSORS OF EXT, RACRANIAL CAROTID
ATHEROSCLEROSIS IN THE FRAMINGHAM STUDY
44(6):1046-50, 1994 Fine-Edelstein,J.8. & cols. {21 rof)

Os autores estudaram prospectivamente os fatores de risco para a ocor-
réncia de arleriasclerose carotidea(AC), em 1.116 membros de um estudo de
cohort, entre 86 e 93 anos, sendo AC medida através de US de cardtida,
Assoclaram que a idade, pressdo sistdlica, colesterol, fumo e consurno de
dlcaol - medidos prospectivamente - t8m um relacicnamento independente e
significativo com o grau de aneriosclerose da carétida.

11« BRANCH RETINAL ARTERIAL OCCLUSION CAUSED BY A
PRERETINAL ARTERJAL LOOP
44(6).1181-183, 1994  Reichsl,E. & cols. {(7ref) (1)
Os autores relatam um raro caso de oclusao arterial da retina causada par
uma alga arterial pré relinal congénita.

Efeitos Colaterais / Toxicologia

T o EPILEPTIC SEIZURES ASSOCIATED WITH INTRATHECAL
BACLOFEN APPLICATION
44(1).25-27, 1994 Kofler, M. e cols {13 refy (1)

Desde que haja leso estrutural prévia do cérebro, a administragao intra-
tecal de baciofen para tratamento da espasticidade pode desencadear crise. A
medicagio antiepiléptica permite continuar o tratamento da espasticidade com
esta substancia.

2 » ANTICONVULSANT WITHDRAWAL -EMERGENT
PSYCHOPATHOLOGY
44(1).:55-61, 1894 Ketter, T. A. e cols (29 ref) (1)

As drogas antiepiléplicas possuem propriedades psicotropicas, agindo
com diferentes intensidades sobre distirbios maniacos, de ansiedade ou
depressivos. Avaliando sintomas psiquiatricos que aparecem apos a suspen-
s&a de anticonvulsivantes para entrarem em estudo controlads de drogas
anticonvulsivantes. Observaram que 38% deles desenvolveu sintomas mede-
rades a intensos de psicopatalogia & 28% precisou sair do estudo devido aos
sintomas psiquidtricos. Os sintomas psiquidtricos regrediram em parte dos
pacientes apos a reintrodugho dos anticonvulsivantes. A psicopatologia que
ocorre apds a supensio de anticonvulsivantes nao pode ser explicada pelo
aumenta de crises, nem por fatares demogrdficos nem por histéria psiquiatrica
e pade ser parcialmente explicada por efeitos farmacoldgicos apés a descon-
tinuacdo da droga.

3 o MYASTENIA GRAVIS:RARITY OF GALLSTONE FORMATION
44(1):154-156, 1994 Kotl, E. & cols (7 ref) (1}

Os autores sugerem que as medicagbes anticolinérgicas utilizadas no
tratamento da miastenia gravis possam proteger contra a formagéio de célculos
biliares ja que, em comparagio com outros grupos sem estas medicagies, a
incidéncia destes célculos é muito mais comum.

NEUROLOGY - Resumos

Rev. Neurociéncias 2 (3): 122-143, 1994,



128

4 o SUMATRIPTAN BLOCKS NEUROGENIC INFLAMMATION IN
THE PERIPHERAL NERVE TRUNK
44(1):161-163, 1894 Zochodne, D. W. e cols (10 ref} (1)

A administrag#io de sumatriptan intraperitaneal preveniu o desenvolvimen-
to de hiperemia induzida pela capsaicina sem induzir a vasoconstrigio pré-tra-
tamento ou alterar o fluxo do shunt arteriovenoso. jsto indica que o sumatriptan
previne a vasocdilataciio neurogénica por mecanismos diterentes da vasocons-
tigho ou interferéncia na fiuxo dos shunts.

5 o EPILEPTIC SEIZURE INDUCED BY A PRODUCT MARKETED
AS A "BRAINWAVE SYNCHRONIZER"
44(1):180-81, 1994 Ruuskanen-Uoti, H. e cols (7 raf} (1)
Um paciente que apresentava resposta totoparoxistica no EEG apresen-
tou crise durante a utiizagao de um equipamento que se propunha 80 relaxa-
mento através da emisséo intermitente de luz vermelha.

& « HIGH-DOSE INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN AND
SERUM VISCOSITY :RISK OF PRECIPITATING
THROMBOEMBOLIC EVENTS.

44(2):223-26, 1994 Dalakas, M. C. (29 ref. (1}

O uso de altas dogses de imunoglobulinas endovenosas para tratamento
de varias doangas neurologicas mediadas por fatores imunes pode agsociar-se
a alteragBes importantes na viscosidade sanglinea, resultando na precipitagéo
de fendmenos tromboembglicos. A viscosidade sanglilnea chegou a elevar-se
até & vezes o que indica que esta substancia deve ser administrada criteriosa-
mente @ com a monitorizagéic da viscosidade sangilinea principaimente am
idosos @ em pacientes com crioglobulinemia, gamopatias monoglonais, lipopro-
te[nas slevadas ou doenga vascular pré-existente.

7 o OCCIPITOTEMPORAL SEIZURES WITH ICTUS EMETICUS
INDUCED BY INTERMITENT PHOTIC STIMULATION
44(2):253-59, 1994 Guaerrini, A. e cols (52 ref. )(1)

Sao relatados os casos de 3 crangas, de 10 a 13 anos, com crises
pccipitotemnporais induzidas pela fotostimulagio intermitents. As criangas apre-
sontavam danos cerebrais prévios mas estavam sem ¢rises e sem tratamento
atual. Em todas as cdses foram iniciadas no lobo occipital direito, As crises
foram acompanhadas de vémitos o que se atribuiu a difuséo temporal da ¢ctise
iniclada no lobo temporal.

8 « THE EFFECT OF NERVE GROWTH FACTOR, CILIARY
NEUROTROPHIC FACTOR, AND ACTH ANALOGS ON
CISPLATIN NEUROTOXICITY IN VITRO

44(3):488-494, 1994 Windabank, A, J. & cols  47ref  (2)

A cisplating é um agente antineoplésico, usado no tratamento de diversos
tumores solidos. Seu use pode causar diversos efeitos colaterais, entre eles a
neurctoxicidade, que é dose limitada. Alguns estudos sugerem que o dano do
nervo pode ser previnido pelos andlogos do ACTH, particularmente classe de
melanccortina e fator de crescimento neuranal (NGF). Os autores reglizaram
estudo da neuratoxicidade da cisplatina, com madelo animal, ambrides de rato,
com o ghnglio da raiz dorsal. A droga reproduziu a Inibigiio do crescimento
neuronal, na concentragio simiiar que produz a neurotoxicidade. Esta inibigiio
foi prevenida pela exposiglio simultanea de sstimulante do hormdnio alfa
melandcita ou ACTH, mas néo pelo excesso de NGF. O andlogo do ACTH,
parece prolegar & neurctoxicadade induzida pela cisplatina, diretamente ac
nivel celular.

9 « INTERATION BETWEEN VALPROATO AND
BRANCHED-CHAIN AMINO ACID METABOLISM
44(4):742-744, 1994 Anderson, G.D. ecols (21ref) (3}

Sabendo-se das similaridades entre 0s metabdlitos do valproato & os
amino4cidos AACR e cadela ramificada (isciemenia, leucina @ valina) pode-ge
supor que o valproato possa ulilizar as enzimas do metabalismo dos AACR.
Deficincias genéticas dessas enzimas poderiam diminuir a oxidagéo do val-
proato @ aumentar a formagéo de metabolitos hepatéxicos. O objetivo deste
trabalho foi veriticar esta possibilidade & estudarem amaostras de urina de 10
pacientes utilizando valproato {moncterapia, VP+canbamazpsia e VL+ fenito-
mia), além de 10 voluntarios normais-controle. O valproato causou um signifi-
cante aumento na execuglo de metabolitos dcidos denominados além de
outros metabolitos da valina, leucemia e isolemenia, além de parecer inibir o8
4 tipos de Acylco A desidnogenares snwolvidos no metabolismo de écidos
graxos de cadeia média e curta e amino4cidos de cadsia ramificada.

10« COCAINE-INDUCED CHOREOQATHETOID
MOVEMENTS("CRACK DANCING"}
44(4):751-752, 1994 Daras, M. e cols (10ref} (3}

Os autores descrevem 7 pacientes com movimentas involuntérios induzi-
dos por cocalna entre oles coreoatarose, acatisia, pankinsonismo e tremor.
Todos os casos foram ohservados em um hospital municipal, durante um
petiodo de dois anos, estando entre as doentes que se apresentavam com
complicagdes pelo uso da cocaina. A euforia, psicose @ movimentos ancrmais
estdo hipoteticamente relacionados a alteragdes dopaminérgicas.

11 e NEUROLOGIC HEALTH OUTCOMES AND AGENT ORANGE:
INSTITUTE OF MEDICINE REPORT

44(5); 801-808, 1954 Goetz, C.G. 8 cols. (93 raf.) (1}

© comitd da Academia Nacional de Cléncias conduziu uma investigacéo
cientifica independente para avaliar as avidéncias de efeitos sobre a saude
humana entre os veteranos expostos a herbicidas usados no Vietnan e sugerir
futuras recomendagfes de pesquisa. Concluiu que as evidéncias disponiveis
foram insuficientes para determinar associagao entre distdrbios neurclégicos e
exposigio a herbicidas usados no Vietnan. Os estudos neurctoxicolégicos
disponiveis ndo sugerem forte plausibilidade bicldpica para as alteragbes
neuroldgicas relacionadas & exposigio aos herbicidas. Concluem que hé
fimitada/sugestiva evidéncia de nac associagho entre herbicidas e tumores
cerebrais,

12 ¢ NEUROLOGIC COMPLICATIONS ASSOCIATED WITH
INTERNAL JUGULAR VEIN CANNULATION IN CRITICALLY
ILL PATIENTS: A PROSPECTIVE STUDY

44(5); §51-952, 1994 Garcia, E.G. s cols (10 raf) (1)

Os autores estudaram prospectivamente 66 pacientes criticamente deen-
tes para determinara fregiiénciade complicagBes neuroldgicas apés canulagéo
da veia jugular interna. Apenas um dos pacientes teve Sindrome de Horner .A
frequéncia de complicagdes foi considerada baixa.

13+ THROMBOCYTOPENIA IN ASSOCIATION WITH
ADJUNCTIVE FELBAMATE USE
44(5); 880-981, 1584 Ney, G.C. g cols. (7 ref) (1)
£ relatado o caso de um homem de 26 anos que desenvolveu trambogita-
penia trés dias apds ser introduzido o felbamato. A trombocitopenia regrediu
com a ratirada da medicagéa.

14« LACK OF SERIOUS TOXICITY FOLLOWING GABAPENTIN
OVERDOSE
44(5): 982-983, 1994 Fischer, J.H. e cols, (7 rel.} (1)

ApGs ingestéio de 860mg/kg de gabapentin uma paciente de 16 anos nio
apresentou manifestagies neurclégicas de grande intensidade. Os autores
discutem estes dados em comparago & ingestiio excessiva de outros antican-
vulsivantes.

15+ FLUOXETINE WITHDRAWAL AND THALAMIC PAIN
44(5): 983-984, 1994 Leuterbach, E.C. (7 ref} (1)

Uma paciente de 62 anos que havia sofrido infarto talamico, apés alguns
meses apresentou sinaig depressivos ue regrediram apés tratamenio com
fluoxetina. Apés suspensdc brusca do tratamento voitou a apresentar dor
talamica. Discute-se a eficdcia dos novos agentas serotoningrgicos ne alivio
da dor taldmica.

16« DRUG-INDUCED ASEPTIC MENINGITIS CAUSED BY TWO
MEDICATIONS
44(5); 984-985, 1994 Davis,B.J. 8 cols. (2 ref.) (1)

E relatado o desenvolvimento de quadro clinico sugestivo de mening
asséptica em uma paciente que fez uso de ibuprofen para alivio de artrite @
antericrmente, de sulfametoxazoltimetropin para tratamento de infecgaou
ndria. Este quadro é relativamente raro. Jé havia sido relatado em associag
a lolmentin e ao préprio ibuprofen. Comenta-se da vulnerabilidade de u
mesmo paciente desenvolver esta manifestagdo em associagio a divers
substancias. 1

17« THERAPY FOR BENIGN PAROXYSMAL POSITIONING
VERTIGO, REVISITED
44(5); 796-800, 1994  Brandh, T. e cols. (16 ret.) (1)

Vertigem paroxistica benigna & uma desordem mecanica do ouvida intamd
na qual o posicionamento da cabega causa estimulagéo anormal, usualments
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do canal semicircular posterior. Isto parece decorrer do aparecimento de debris
na clpula do canal transformando-o de um transdutor de aceleragéo angular
em um transdutor de acelerago linear. Neste artigo sio revisados os meca-
nismos e as provas de eficdcia das manobras e exercicios posicionais utilizados
no tratamento.

18« KONZO IN THE CENTRAL AFRICAN REPUBLIC
44(5): 559-961, 1994 Tylleskar, T. e cols. (10 ref} (1}

"Konzo" & o nome dado a uma doenga do neurBnio motor superior
caracterizada por inicio subito de graus varidveis de paraparesia espéstica ndio
progressiva. O nome é origindrio do Zaire, local do ptimeiro relato. Etilogica-
mente parace estar associada a elevados niveis de tiocianato que indicam
exposicdo excessiva ao ciansto, O diagndstico diferencial deve ser feito com o
iatirismo, para paresia espdstica tropical e dos quadros sequelares. Neste artigo
@ relatado um novo foco de Kanzo, na Republica Africana Central.

19« PARKINSONISM CAUSED BY PETROLEUM WASTE
INGESTION
44(6):1051-54, 1994 Tefrud,J.W. & cols. {25 ref) (1)

E relatado o caso de um paciente de 20 anos que apresentou quadro de
parkinsonisma apds ingestéo acidental de mistura de derivados do petréleo. Q
interesse no caso é o de que alguns dados lembram o parkinsonismo induzido
pelo MPTP. Houve melhora importante dos sinais em concomitancia com a
melhora nos pardmetros de 6 FD-PET.

20 « CEREBRAL INFARCTION FOLLOWING INTRAVENOUS
IMMUNOGLOBULIN THERAPY FOR MYASTHENIA GRAVIS
44(6):1180-181, 1994  Steg,R.E. & Lefkowitz,D.M, (7rel) (1}

Uma paciente com MG, de 27 anos, com antecedente de enxaqueca,
desenvolveu caso de trombose cerebral bilateral apds tratamento com 400
mg/kg de imunoglobulina endovenosa para M@. Os autores discutem os
eventuais fatores de risco neste caso, que foi reversivel com heparinizaggo.

21 e REVERSAL OF AMFHOTERICIN-B-RELATED
ENCEPHALOPATHY
44(6):1183-184, 1994  Balmaceda,CM. & cols. (7ref} (1)

Os autares relatam um paciente com encefalopatia relacionada 4 anfote-
ricina B, com os primeiros sintomas aparecendo na dose cumulativa de 1,64 g.
As manifestagSes mais comuns desta rara condigdo sio: mutismo, parkinso-
nismo, confusdo mental & tremor. No caso relatado os sintomas regrediram
com a interrupgéo do tratamento.

Epilepsia / Crises Epilépticas

1 e EPILEPSY, PSYCHOSIS AND SCHIZOPHRENIA: CLINICAL
AND NEUROPATHOLOGIC CORRELATIONS
44(1).:34-42, 1994 Bruton, C. J. e cols (59 ref) (1)

Alguns autores ainda acreditam que spilepsia do lobo temporal estaja
asssociada a maior risco de psicose, incluindc esquizofrenia. O assunto é
controverso. Na lltima década foram realizados estudos bem controlados
pos-morten e de imagem demonstrando a presenga de ancrmalidades
estruturais nos cérebros de um ndmero significante de esquizofrénicos.
Estas anormalidades incluem alargamento dos ventriculos laterais, do ter-
cairo ventriculo, redugdio do volume de varias estruturas Iimbicas, notada-
mente do giro parahipocampal , hipocampo e nicleo amigdaldide, Estudos
histoldgicos tém demonstrada também a presenca de excessivo dano focal
e gliose e redugéio significante do nimero de neurdnios no hipocampo,
nuicieo acumbens e nucleo dorsomedial do tdlamo. Os autores procuraram
estabelecer correlagdes clinico-neurspatoidgicas entra epilepsia, psicose e
esquizofrenia, Observaram que esclerose mesial temporal e epilepsia do
lobo temporal ocorriam com igual frequéncia nos grupos de psicélicos e néo
psicéticos. Crises generalizadas ocorriam mais em psicticos epilépticos.
Pacientes epilépticos com psicose esquizofrenia-like distinguiam-se de ou-
tros grupos por um excesso significante de amolecimentos da substancia
branca perivascular.

2 e STATUS EPILEPTICUS AND ANTIEPILEPTIC MEDICATION
44(1).47-50, 1994 Barry, E. & cols (26 ref) (1)

A supresséo brusca de antiepilépticos & ireqiientemente citeda como
causa comum de status epileticus (SE). Os autores avaliaram niveis de
anticonvulsivantes antes & no momento da apresentagio do SE em um grupo
de 65 epilépticos, verificando os niveis de antfepilépticos no momento do e

antes do episédio de SE. Encontraram nos baixos niveis de antiepilépticos &
explicagio para apenas alguns dos SE. Comentam que citer a falta brusca de
antiepilépticos como a maior causa de SE com epllepsia é uma super simplifi-
caglo de um problema complexo e pouce entendido.

3 e PERIVENTRICULAR HETEROTOPIA E EPILEPSIA
44(1):51-55, 1994 Huttenlocher, P. R. (18rel) (1)

E relatado uma familia com massas subependimais nodulares de substan-
¢ia cinzenta heterotdpica ocorrendo em 6 membros, em quatro geragdes.
Somente as mulheres eram afetadas e havia uma elevada taxa de abortos
esponténeos, consistente com heranga dominante ligada ao X. Tanlo nestes
casos que slo familiares quanto nos esporddicos hd uma elevada taxa de
disturbios epilépticos sugerindo que a epilepsia seja uma das maiores mani-
festagdes clinicas deste defeito de desenvolvimento.

4 « SEXUAL DISFUNCTION IN PARTIAL EPILEPSY: A DEFICIT IN
PHYSIOLOGIC SEXUAL AROUSAL
44(2):243-47, 1994 Morrell, M. J. & cols (46 ref) (1)

As disfungdes sexuais sfio compostas por 3 componentes essenciais
distintos: desejo, despertar e orgasmo. Os auteres estudaram a resposta sexual
em homens e mulheres com epilepsia parcial do lobo temporal medindo o fluxo
sangiineo genital durante o despertar. Conclulram que existe diminuigiio do
despertar sexual em alguns homens e mulheres epilépticos.

§ e SPEECH LOCALIZATION USING REPETITIVE
TRANSCRANIAL MAGNETIC STIMULATION
44(2).269-73, 1894 Jennum, P. e cols (18 ref) (1)

Qs autores comparam os resultados de avaliag#io para localizagéo da fala
através de dois testes: o do amobarbital e a estimulagio magnética transcra-
niana. Os resultados entre os dois métodos foram concordantes e podem ser
uteis no conjunta dog pracedimentos utilizados para avaliagio da fala. Sendo
a estimulaglio magnética transcraniana um método ndo invasive, livre de riscos,
pode ser repetida quantas vezes for necessério e nio exige a hospitalizagéo
do paciente.

& e ALTERED PULSATILE SECRETION OF LUTEINIZING
HORMONE IN WOMEN WITH EPILEPSY.
44(2):306-310, 1994 Drislane, F. W.ecols (32 ref) (1)

Os autores comparam as fun¢des hipotaldmicas de 14 rulheres com
clinica e eletrencefalografia de epilepsia do lobo temporal & controles normais.
Concluiram que o8 pulsos de LH em mulheres spiléticas padem ser influencia-
dos pela lateralidade do foco epiléptico, o estado endéerino reprodutive & o uso
de medicagées anti-crise,

7 o THE EPILEPTIC SPECTRUM IN THE CONGENITAL
BILATERAL PERISYLVIAN SYNDROME
44(3):379-85, 1954 Ruben K. , cols (18 ref) (2)

Foram estudados a freqiincia, clinica, EEG e o tipo de sindrome epilép-
tica, em 31 pacientes com sindrome neurolégica congénita caracterizado por
quadro pseude bulbar; déficit cognitivo e polimicrogiria perisilviana bilateral. For
encontrado a ocorréncia de crise em 27 pacientes (87%) que usualments
iniciaram entre 4 a 12 anos de idade, com crises de auséncia atipica, aténi-
ca/tdnica e generalizada tdnico/cldnica, crises parciais em 26%. O EEG de-
monstrou espicula generalizada e onda anormal e, menos freqientements,
descargas multifocais, predominando ne regidio centro-temporal, Foi necessé-
rio politerapta em 65%, por diffcil controle, Calosotomia fol realizada em 7
pacientes, com marcada redugdo das crises, principalmente “drop attacks”. O
inicio das crises foi entre 4 a 12 anos.

8 o UTYLITY AND REALIABILITY OF PLACEBO INFUSION IN
THE EVALUATION OF PATIENTS WITH SEIZURES
44(3):394-399, 1994 Waiczak, D. & Berten. W, {28 ref)

Foram relatados os resultados do estudo da infusdo de placebo durante o
video EEG em 68 pacientes com registro das crises sem placebo. Foi adminis-
trado o placebo, uma solu¢#s salina, sendo informadc ac paciente tratar-se de
uma droga ativa para crige, Realizou-se & comparagdo do registro das crises
com & sem g placebo. Vinte pacientes tiveram crises somente sem o placebo;
com placebo 2 em 20 {10%) suas crises epildpticas eram tipicas o 3 em 20
{15%) eram eventos néo epilépticos atipicos. Quarenta pacientes tiveram
somente crises psicogénicas sem placebo; com placebo, 33 em 40 (82%) eram
crises psicogénicas tipicas e 3 em 40 (8%) eram crises alipicas. Qito pacientes
tiveram ambas psicogénice e crise epiléptica sem placebo; com placebo 4 em
8 eram crises psicogénicas. Concluiram que a infus&o de placebo foi eficaz nas
crises psicogénicas tipicas, na maioria dos pacientes com crises psicogénicas,
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mas crises atipicas ou crises epilépticas podem oCorrer na minona dos pacien-
tes, resultando em erro diagnéstico .

9 o RELAPSE FOLLOWING DISCONTINUATION OF
ANTIEPILEPTIC DRUGS: A MET, A-ANALYSIS
44(4):601-608, 1994 Berg, A. T. & Shinnar, 5. (72ref) (3)

Os autores fizeram meta-andlise da literatura relacionada aos estudos gue
procuraram determinar o risco de recorréncia de crises epilépticas 1 e 2 anos
apds a descontinuagac das drogas antiepilépticas (DAE) e examinaram a
impertancia da associago do risco de recorrdncia com 3 fatores de risco; idade
do inicio da epilepsia (epi), doenga neurolégica de base e EEG ano rmal. Vinte
o cinco estudas foram incluidos e de uma forma geral, o risco de recorréncia
em um ano foi de 0.25 (95% IC, 0.21 2 0.30) e 0.29 (95% IC 0.24 a0.34)em
dois anos. O risco de recorréncia com epiiniciando na adolescéncia comparado
ao de epi iniciada na infancia foi de 1.79, e na idade adulta 1.34. Os pacientes
com epi sintomatica apresentaram maior recorréncia das crises que aqueles
com epilepsia idiopatica, com risco relativo de 1,55. A anormalidade no EEG
esteve associada a 7isco relativo de 1.45.

10« NEW ANTIEPILEPTIC DRUGS
44(5): 787-795, 1994 Harden, C.L. (97 ref.) (1)

A autora faz uma reviséo dos recursos anticonvulsivanies cldssicos, seus
mecanismos e dos noves anticonvulsivantes: falbamato, gabapentin, lamotri-
gine, vigabatrin, tiagabide & topiramato.

11+ INTRACTABLE NONLESIONAL EPILEPSY OF TEMPORAL
LOBE ORIGIN: LATERALIZATION BY INTERICTAL SPECT
VERSUS MR!

44(5): 829-836, 1994 Jr.Jack, C.A. e cols. (47 ref.) (1)

Os autores efetuaram estudo retrospectivo de 53 pacientes consecutivos
para avaliar a relativa utilidade da RM versus SPECT em epilépticos nac
lesionais (esclerose temporal mesial, gliose cortical néo especifica e sem
anormalidade histolégica). A frequéncia da correta lateralizagio pelo SPECT
foi de 45,4%. Concordancia MR-EEG foi forte preditor de controle critico pés
operatono.

12+ FUNCTIONAL MAGNETIC RESONANCE IMAGING OF FOCAL
SEIZURES
44(5): 850-856, 1994 Jackson, G.D. e cols. (32 re1) (1)

A RM pode prover mapas da fungdo cerebral humana com elevada
resolugdo temporal & espacial. Neste trabalho 0s autores tentaram estabelecer
se esla téenica ndo invasiva poderia também mapear a ativagao cartical que
ocarre durante crises focais. Adguiriram imagens FLASH cada 10 segundos no
intervalo de 10 minutos de um menino de 4 anos que safria de crises motoras
parciais frequentes 3 direita. A RM funcicnal revelou ativagiio seqiencial
associada a giro especifico dentro do hemistério esquerdo de 5 crises clinicas
consecutivas e também durante um periodo de nao associado a detecgio
dlinica de crise. Concluiram que a RM pode prover novas infarmagoes nos
egventos dindmicos que ocorrem no cérebro epiléptico.

13+« PROGRESSIVELY INTRACTABLE SEIZURES, FOCAL
ALOPECIA, AND HEMIMEGALENCEPHALY
44(5): 969-971, 1994 Pelaye, R. e cols. (10 ref.) (1}

E descrito o case de um menino de 3 anos com alopecia unilateral,
hemimegalencefalia ipsilateral e crises progressivamente intratdveis, cujo tra-
cado eletrencelalogrifico foi de hemihipsarritmia. Discute-se se poderia tratar-
se de uma nova sindrome neurocutanea.

14+ MEDICAL TREATMENT OF RASMUSSEN'S SYNDROME
{CHRONIC ENCEPHALITIS AND EPILEPSY): EFFECT OF
HIGH-DOSE STEROIDS OR IMMUNOGLOBULINS IN 19
PATIENTS

44(6):1030-36, 1994 (28 ref) (1)

Hart, Y.M. & cols.

O sindrome de Rasmussen (encefalite cronica e epilepsia) foi descrito em
1958. € raro, visualmente acompanha-se de hemipatesia progressiva e dete-
rioragio intelectual. Etiologia desconhecida. Crises podemn cessar com a
hemisferactomia. Os autores avaliam sua experiéncia com o uso de altas doses
de esterdides (metilpredonisclona 400 mg/m2) e de imunoglobulinas {400
:'ngfkg/dia). Os elsitos séo discutiveis. Sugerem estudas multicdntricos contro-
ados.

15 DISTRIBUTION IN TIME OS SEIZURES DURING
PRESURGICAL EEG MONITORING |
44(8):1060-64, 1994 Todorov, A.B. & cols. (10 ref) (1) |
Os autores estudaram o tempo de permanéncia necessanio para registrar
urm certo numero de crises em um grupo de pacientes allamente selecionados,
com epilepsia intratdvel, nos estagios finaisda monitorizagao pré-cirirgica (com
vistas a identificacao carreta do foco). Encontraram dados que, extrapolados
para a populagiio dos EUA, indicariam a necessidade de 91 a 227 leitos para
avaliar 2000 a 5000 candidatos a cirurgia de epilepsia por ano.

16¢ LATERALIZATION OF MEMORY FOR THE VISUAL
ATRIBUTES OF OBJECTS: EVIDENCE FROM THE
POSTERIOR CEREBRAL ARTER Y AMOBARBITAL TEST

44(6):1069-73, 1994 KaplanR.F. & cols, (42 ref) (1)

Através da canalizagio da artéria cerebral posterior para o teste do
amobarbital, pede-se produzir desalivagéo seletiva da maior parte do hipocam-
po com efeitos minimos na linguagem, atengio & fungbes motoras. Os autores
observaram que o lobo temporal esquerdo tem vantagem na codificagao da
representagdo verbal de um objeto e sugere 0 lobo ternparal, direito seja critico
para a membria de atributos visuais especificos de cada chjeto.

17« LATE--ONSET DROP ATTACKS IN TEMPORAL LOBE
EPILEPSY: A REEVALUATION OF THE CONCEPT OF
TEMPORAL LOBE SYNCOPE

44(6):1074-78, 1994 Gambardelia,A. & cols. (19 ref) (1 )

S#o relatados os dados clinicos, de RM & EM de 6 pacientes com crises
atdnicas (drops attacks) em pacientes com epilepsia do lcbo temporal, todos
oles submetidos a ressecgao temporal, comentam-se possiveis mecanismos
destas crises bem come o fato de ndo estarem, obrigatoriamente, relacionadas
a focos temporais bilaterais nem foco extratemporal.

18« CSF NEURON-SPECIFIC ENOLASE AFTER METHOHEXITAL
ACTIVATION DURING EL.ECTROCORTICOGRAPHY
44(6):1167-169, 1994 Habinowicz,A.L. & cols. (10 ref) (1)

A enolase especifica do neurdnio (EEN) & uma enzima glicolitica que ¢
responsével por 1,5% de todas as proteinas sollveis no SNC. £ um marcador
sensivel do comprametimento central apos 0 AV.C., hipéxia e morte celular
em lecidos de cultura de neurénios. Neste trabalho os autores evidenciaram
aurmento da EEN no LCR e sangue apds crise epiléptica. Os autores sugerem
que ela seja considerada um marcador de atividade critica.

Esclerose NMultipla / Desmielinizantes

1 « MEGADOSE CORTICOSTEROIDS IN MULTIPLE SCLEROSIS
44(1):1-4, 1994 Kupersmith, M. J. & cols (49ref) (1)

Duas terapduticas de eficiéncia comprovada para EM: interferon beta @
conticosterdides. Sao discutidos diversas aspectos do uso dos corticosterdides
na EM. Discute-se o estudo efetuado pelo LONS (longitudinal optico Neurilis
Study) que empregou methipredinisclona 250mg 4 yezes ao dia por 3 dias

seguidos por predinisona oral 1mg/kg/dia por 11 dias.

2 « THEBRITISHISLES SURVEY OF MULTIPLE SCLEROSIS IN
TWINS
44(1):11-15, 1994 Mumford, C. J. (3zref) (1)
O estudo confirma dados anteriores de um forte compoenente genético n
sticlogia da EM. Este dado & baseado principalmente na diteranga de concor,
dancia entre gémeos Monoe e dizigdticos.

3 o THEIMPACT OF BLINDING ON THE RESULTS OF A
RANDOMIZED, PLACEBO-CONTROLLED MULTIPLE
SCLEROSIS CLINICAL TRIAL

44(1):16-20, 1994 Noseworthy, J, H, e cols (16ref) (1)

A énfase deste trabalho esta na andlise da infludncia que tem o fale
médico ser ou n3o “cego” na avaliagio da eficacia do tralamento, no £aso,
EM. No grupo em que © médico nao era “cego”, 05 resultados parec
melhores, entretanto as diferengas ndo eram muito grandes. Os autoref
recomendam que hajam avaliagdes ‘cegas”.
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4 o IMPAIRMENT, DISABILITY AND HANDICAP IN MULTIPLE
SCLEROSIS: A POPULATION BASED STUDY IN OLMSTED
COUNTY, MINNESOTA

44(1):28-33, 1994 Rodriguez, M e cols (33ref) (1)

Avaliando o estado funcional de pacientes incluidos em um cohort em
Minnesota, verificou-se que: um tergo dos pacientes tinha marcada parapare-
sia, paraplegia ou quadriplegia. Um quarto dos pacientes necessitava freqien-
tes cateterizagdes vesicais. Comprometimenta de fungdes intelectuais ocorria
em 3,7%. a maioria dos pacientes (53,1%)trabalhava em tempo integral. Os
dados, nesta amostra, parecem mais favordveis quanto & incapacidade funcio-
nal que os anteriormente relatados.

5 e CITRULLINE-CONTAINING MYELIN BASIC PROTEIN IS
RECOGNIZED BY T-CELLS LINES DERIVED FROM
MULTIPLE SCLEROSIS PATIENTS AND HEALTHY
INDIVIDUALS.

44(1):123-129, 1994 Martin, R. e cols. (37ref) (1)

Embora a causa da EM seja incerta, admite-se que se trate de desordem
autoimune do sistema nervoso e a proteina bésica mielina € uma candidata a
antigeno. A proteina basica miefina exists em varias isoformas. As diferentes
isoformas presumivelmente relacionam-se a diferentes fungdes e variam em
abundancia na mislina imatura enconirada durante a mielinose e remieliniza-
¢80, comparada & miefina madura. Os autores estudaram um isémera, o
MPB-C8 para verificar se ele poderia ser reconhecido pela linhagem de células
T e se uma resposta das células T direta e exclusivamente conltra os residuos
que contém a citrulina no MPB-C8 existe em pacientes com EM e controles.
Encontraram resposia tanto em normais quanto em pacientes com EM.

6 e POLYMORPHONUCLEAR LEUKOCYTE FUNCTIONS AND
MULTIPLE SCLEROSIS

44(1):129-132, 1954 Podikoglou, D. G. e cols (20 ref) (1)

Os autores estudaram as fungdes dos leucécitos polimorfonucleares em
60 pacientes com EM comparados a controles. Encontraram alteragdes na
aderéneia, quimiotaxia, fagocitose e agéo bactericida significativa em relagdo
aos controles. Comentam que isto justificaria a maior suscetibilidade deles as
infecgoes.

7 « FAILURE TO TRANSFER MULTIPLE SCLEROSIS INTO
SEVERE COMBINED IMMUNODEFICIENCY MICE BY
MONO-NUCLEAR CELLS FROM CSF OF PATIENTS

44(1):163-165, 1994 Hao, Q. e cols (5ref) (1)

Saeki e cols afiraram que células do liquor de pacientes com EM em fase
de exacerbagfio da doenca transferidas a ratos imunodeficientes por injegdo
intracisternas causam ataxia e paralisia no rate. Qs autores tentaram reproduzir
este trabalho e ndo conseguiram.

8 e ETHICAL CONSIDERATIONS RAISED BY THE APPROVAL
OF INTERFERON BETA-1B FOR THE TREATMENT OF
MULTIPLE SCLEROSIS

44(1):166-170, 1994 Goodkin, D. E. & cols {14 ref) (1)

540 discutidos aspectos éticos e metodoldgicos do uso do interferon
beta-1B para pacientes com EM, principalmente considerando os estudos
contralados onde certos grupos de pacientes nao recebem este tratamento,
cuja eficacia ja é conhecida.

9 e MOTION PERCEPTION IN OPTIC NEUROPATHY
44(2):273-278, 19394 Barton, J. J. 8. e cols (44 ref) (1)

Dados anatémicos e fisioldgicos sugerem que 6 processamento paralelo
da visdo comega na retina. Através das vias parvocelular (P) e magnocelular
{M) haveriam as sinapses nas diferentes camadas geniculadas. As desardens
do nervo Gptico podem danificar ou a via M ou a P ou ambas, Os autores
avaliaram a percepgdo do mavimente em 15 olhos de 13 pacientes com
neuropatia dptica, 11 dos quais com neurite dptica, procurando diferenciar o
envolvimento destas duas vias. Ndo confirmaram total mas apenas seletividade
parcial destas vias.

10+ LONGITUDINAL STUDY OF FREQUENCY OF HPRT
MUTANT T CELLS IN PATIENTS WITH MULTIPLE
SCLEROSIS
44(2).311-315, 1994 Sriram, S. (20 ref) (1)
Andlise de mulagao somtica nas células T, no sanguse periférico circulan-
te, pode ser usada como um indicador da amplificagdo das células T in vivo. A
habilidade de avaliar a freqiiéncia das células T que sobrevivem in vitro na

presenga de B-tiaguanina é um Indice de mutagdo no locus do gene HPRT. Na
auséncia de exposicéo a agentes mutagénicos, elevagdes da frequéncia de
HPRT mutante das células T reflete erros na replicagio e reparo do DNA que
se tomaram fixos durante o processo de divisao celular. Avaliando estes
parémetros em pacientes com EM de lodes os subgrupos clinicos, observou-se
que a freqiéncia de mutagbes estava muito elevada em pacientas com EM.

1« MAGNETIC RESONANCE EVALUATION OF DISEASE
ACTIVITY DURING PREGNANCY IN MULTIPLE SCLEROSIS

44(2):327-329, 1994 van Walderveen, M. A. A. e cols (13 ref) (1)

Os autores observaram redugado no nimerc de novas lesdes bem como
no aumento do tamanho das lesdes em duas pacientes gravidas, principalmen-
te na segunda melade da gravidez. O retorno A atividade da doenga deu-se
nos primeiros meses apoés o parto.

124 A GENETIC MARKER AND FAMILY HISTORY STUDY OF THE
UPSTATE NEW YORK MULTIPLE SCLEROSIS CLUSTER

44(2):329-333, 1994 Schiffer, R. B. ecols (27 ref) (1)

Os autores verificaram que os pacientes que tém maior contato com zinco
e desenvolvem esclerose mullipla, nao diferem nem clinica nem geneticamente
daqueles que nao possuem este dado epidemiolgico.

13 ¢ CHRONIC SYSTEMIC HIGH-DOSE RECOMBINANT
INTERFERON ALFA-2A REDUCES EXACERBATION RATE,
MRI 5IGNS OF DIASES ACTIVITY, AND LYMPHOCYTE
INTERFERON GAMMA PRODUCTION IN
RELAPSING-REMITTING MULTIPLE SCLEROSIS

44(3):406-413, 1994 Durelli e cols. (45 ref) (2)

A esclerose miltipla € uma doenga do SNC com provéavel patogénese
imunomediada. Os autores realizaram estuda randomizado, duplo cego com
placebo e altas doses sistémicas de interferon recombinante alfa-2a (riFNA)
em 20 pacientes com diagndstico de EM com queda da remissdo. Doze
pacientes receberam riFNA e 8 placebo por periodo de 6 meses. A exacerbagio
clinica ou novas lesdes evidenciadas no exame de RM ocorreram em 2 dos 12
pacientes que receberam rINFA ¢ em 7 dos 8 que receberam placebo (p 0.005).
A produgdo de interferon gama linfocitdrio diminuiu significativaments no grupo
que recebsu o rINFA e ficou inalterada no grupo placebo (p). O uso do rIFNA
foi bem tolerado sem efeitos colaterais, tendo sido excluida neurotoxicidade.

14« PHASE 1 CLINICAL TRIAL OF CHIMERIC MONOCLONAL
ANTI-CD4 ANTIBODY IN MULTIPLE SCLEROSIS.

44(3): 413-419, 1994 Lindsey, J. W.ecols (43 ref) (2)

Os aulores realizaram um estudo aberto, com administragio de anticorpo
monoclonal replicado anti-CD4, em 29 pacientes com esclerose multipla. Este
anticorpe causa rdpida e longa deplegio de linfécitos CD4 circulantes. A
administragdo foi bem tolerada sendo os efeitos colaterais mais comuns:
cefaléia, nausea, mialgia, febre e taquicardia.

15« RELATIONSHIP BETWEEN FRONTAL LOBE LESIONS AND
WISCONSIN CARD SORTING TEST PERFORMANCE IN
PATIENTS WITH MULTIPLE SCLEROSIS.

44(3):420-425, 1994 Arnett, P. A. e cols. (42 ref) (2)

Os autores estudaram a relagio entre lesdo da substancia branca frontal
por esclerose multipla e a alteragao cognitiva através do performance do tests
Wisconsin Card Sorting, com a &rea da lesdo cerebral total, evidenciada pelo
exame de RM. Os resultados demonstram que o dectinio da fungao cognitiva
estd relacionado & localizagdo da desmielinizagio da substancia branca cere-
bral.

16« THE PREVALENCE OF MULTIPLE SCLEROSIS IN THE
SANITARY DISTRICT OF VELEZ-MALAGA, SOUTHERN
SPAIN.

44(3): 425-429, 1994 Fernandez, O ¢ cols. (24 ref) (2)

Os autores fizeram um estudo epidemioldgico da prevaléncia de esclerose
militpla no distrito sanitario de Vélez-Mdlaga, uma cidade de Madlaga, no sul

da Espanha. A prevaléncia da EM foi de 53 por 100. 000, similar & da Sicilia e
Cyprus.
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17« TREATMENT OF PAROXYSMAL SYMPTOMS IN MULTIPLE
SCLEROSIS WITH IBUPROFEN

44 (3):571-572, 1994  Khan, O. 7 ref} (2

O autor relata o case de uma mulher de 27 anos, com diagnéstico de
esclerose multipla hé 4 anos, gque apresentava episddios paroxisticos de
parestesias nas méos. Foi prescrito ibuprofen, antiinflamatdrio néo esterdide,
na dosagem de 600 mg por dia, com melhora dos sintomas apfs o 5% diada
medicagao.

18+ QUANTITATIVE BRAIN MRI LESION LOAD PREDICTS THE
COURSE OF CLINICALLY ISOLATED SYNDROMES
SUGGESTIVE OF MULTIPLE SCLEROSIS

44(4):635-641, 1994 Fillipi, M. e cols, {54ref} (3)

Os autores fizeram andlise quantitativa das anormalidades cerebrais,
utiizando a RM em 84 pacientes durante um periodo de 5 anos de segmento
@ que se apresentaram com um sindrome clinicaments agudo e isolado,
snvolvendo os nervos dpticos, tronco cerebral, ou medula espinhal, sugestivos
da esclerase miiltipla (EM). Apés este periodo de segmento, 34 (40%) desen-
volveram & forma definitiva da EM @ 4 (5%) a forma provével de EM. Os
pacientes que desenvolveram EM tinham uma maiar dimenséo da leséo na
RM. Havia uma forta correlag@o entre as dimensdes da lesa na RM, na fase
da apresenta¢io com o aumento das dimensdes da lesdo nos préximos 5 anos
e com a progressio clinica no segmento. O aumento das dimensdes da lesdo
la;‘nbérrc\’ se :;:rrelacionam com a diminuigio do tempo para o desenvolvimento
clinico da EM.

19+ ORGAN-SPECIF AUTOANTIGENS INDUCE INTERFERON
GAMA AND INTERLEUKIN-4 mRNA EXPRESSION IN
MONONUCLEAR CELLS IN MULTIPLE SCLEROSIS AND
MYASTHENIA GRAVIS

44(4):728-734, 1994 Link, J. & cols. {tref) (3)

Sabendo que na esclerose multipla (EM) existe um aumento do nimero
de linfoctus T que reconhecem componentes como a proteina bésica da nielina
{PBM) e proteina proteclipiedica {PPL) & também de cdlutas T que reconhocem
o receptor nicotfnico da aceticalina {(RAch) da marteria grawis (MG), os autores
resolveram estudar as poss(veis citoquimias envolvidas, Elevados namercs de
expressdo no RNA INT- p & IL-4 em resposia 4 PBM e PPL foram detectades
em pacientes com EM sem tratamento e para RAch nos ¢asos de MG. O liquor
dos pacientes com EM continham 4 @ & vezes mais prote/nas da mielina reativas
As células expressando INT-P e iL-4. Os achados sugerem que & EMeaMG
estéo associadas s respostas imunes celufares mistas Th (INT-p}e Th2 (IL-4)
direcionadas a antigenos alvo orgao espscifico.

20« INCREASED CATHEPSIN B ATIVITY IN PERIPHERAL BLOOD
MONONUCLEAR CELLS OF MULTIPLE SCLEROSIS
PATIENTS

44(4):745-748, 1994 Bever, C. T. 8 cols. (25raf) (3)

 Os autores estudaram os niveis de 2 proteinares lisossomais implicadas

na proteotise da proteina basica da mielina (PBM), catepsina B (CB)e catepsina

D (CD), nas células mononucleares do sangus peritérico (CMSP) de 20

pacientes com esclerose multipla (EM) no perfodo de remisséo, além de 10

pacientes com outras doengas neurciSgicas (ODN) ¢ 12 controles-normais

(CN). A atividade da CB estava significativamente aumentada nos pacientes

com EM, comparada ¢com ODN e CN, os niveis da CD n&o estavam significa-

tivamente aumentados.

21+ HUMORAL RESPONSE TO HSP 65 IN MULTIPLE SCLEROSIS
AND OTHER NEUROLOGIC CONDITIONS
44(5); 941-946, 1994 Gao, Y.L. o cols, (38 ref.) (1)

A "heat shock® ou resposta de stress é uma reagiio tecidual & injiria gue
se segue A exposiglo & temperatura elevada ou a uma variedade de cutras
formas de stress tais como os induzidos por isquemia, privagio de glicose,
hormonios, infecglio bacteriana ou viral @ exposicio a citoquinas. As protefnas
do "heat shack® (HSP) estéo entre as mais conservadas filogeneticamente e
sdo geralmente classificadas em familias pelo peso molecular. Embora nao se
conhega bem sua fungdo especifica, elas 1&m papel importante na mediagéio
da protegéio contra vérios estrassores e em facilitar os processos de reparo
tecidual. A HSP procaridtica é altamente imunog@nica e a resposta a este
antigeno é comum em vérias doencas infecciosas tais como 2 hanseniase,
tuberculose e doenga de Lyme. Alguns sugerem que a expressséo destas
proteinas de stress nas células in vivo podem levar & sua destrulgio atraves
de processos mediados pela célula ou por anticorpos. A HSP 65 tem sido
encontrada em doengas autolmunes tais coma artrite reurnatside diabetes
insulina-dependents & EM.Neste trabalho os autores encontraram anticorpos
reativos & HSP 60/85 no Hauor de pacientes com EM mas também no de vérias

outras condigbes neurodegenerativas crbnicas. Qs dados indicam que uma
resposta humoral & HSP 60/65 nao é especifica para a EM.

22« THE EFFECTS OF 4-AMINOPYRIDINE IN MULTIPLE
SCLEROSIS PATIENTS: RESULTS OF A RANDOMIZED,
PLACEBO- CONTROLLED, DOUBLE-BLIND,
CONCENTRATION- CONTROLLED, CROSSOVER TRIAL

44(6):1054-589, 1984 Bever,Jr.,C.T. & cols. (26 raf) (1)

A abservagio de axdnios preservados na EM, bem como a reversibilidade

de alguns déticits & a diminuigéo do célcio sérico ionizado sugerem gue a
disfungao neurclégica seja em pante fisioldgica, Como a 4-gminopiridina (AP)
melhora déficits residuais em alguns pacientes com EM mas tem margem
estreita sntre os limites téxicos e terapéuticos. Os autores testaram duas taixas
terapduticas (30 a 59 mg/m! e 60 a 100 mg/mi). Houve melhora dos déficits
mas, nas maiores concentragdes, os efeitos colaterais foram freqgientes.

Etica / Gerais / Histéria / Educagéo Médica

1 o THE FIRST AMERICAN EPILEPTOLOGISTS:WILLIAM P.
SPRATLING, MD, AND ROSWELL PARK. MD
44(1):171-174, 1994 Dasheiff, B. M., @ref) (1)
Trata-se de um relato histérico da atuagdo destes prefissionais que reflete
parte da histéria da epileptologia.

2 o+ SUGGESTIONS TO AUTHORS
44(1):184-85, 1994 Daroff, R. B. ¢ cols (3ref) (1)

Trata-se de um grupo de sugestdes e orientagBas a autores, aparentemen-
te os de outres idiomas que nao o inglés, com sugestdes praticas para a
crganizagio @ a redagdo do texto de forma a favorecer a objetlvidade das
informag@es. Trasuma lista de expresdes que podem ser substituidas por um
nimero menor de palavras de forma mais eficiente.

3 « SCHALTNBRAND AND HALLERVORDEN
44(2):201-202, 1994 Daroff, B. B. (4ref) (1)

Trata-se de uma reflex@io sobre experimentos cientificos que precederam
os fatos cientificos qua se relacionararn s experiéncias cientificas ou pseudo-
cientlficas durante a segunda guerra.

4 « NEUROLOGY, PSYCHIATRY AND NEUROPSYCHIATRY
44(2):209-13, 1994 Cummings, J. L.ecols (30 ref) (1)

Os autores tecem comentérios sobre a interrelagio entre aneu ropsiquiatria
B & neurccidncia, a neurologia, a psiquiatria @ & neuraiogia comportamental.
Comentam também as perspectivas e 0s meios de preparo de profissionais
nesta nova subespecialidade.

5 e THE "SCHALTTENBRAND EXPERIMENTWURZBURG, 1940:
SCIENTIFIC, HITORICAL AND ETHICAL PERSPECTIVES
44(2):350-56, 1994 Shevell, M. I. e cols (45) (1)

Trata-se de relato e comentdrio de incarregdes éticas e suas congsequén:
clas destas nos experimentos que ocorrem peri @ durante a segunda guerrs
mundial. Comenta-se também as crigens dos arfos cometidos e sua refagéo
com a alta comunidade cientifica da época.

& o DEAFNESS, DYSESTHESIA, DEPRESSION, DIARRHEA,
DROPY, AND DEATH: THE CASE FOR SARCOIDOSIS IN
LUDWIG VAN BEETHOVEN.

44 (3):562 - 565, 1994  Miles Jr, E. D. (20 ref.) (2)

A doenga da Beethoven tem sido tradicionalmente atribuida ao alcoolism

e ou sffilis. Tuberculose, disenteria endémica ou outras infecgdes também sk

sugeridas, Entretanto, seus sintomas ¢linicos e neurciégicos podem tambén

ser causados por sarcoidose, devido a evolugio.

7 « A REPRESENTATIONAL VERTICAL BIAS
44(4);703-706, 1994 Jesrakathil, T. J. & Kirk, A, {14raf)

Os autores procuram determinar se haviam componentes separados, en
individuos normais entre as linhas verticais e radiais quando analisadas sol
umn difecionamento visual. Concluiram que pessoas normais 1m tanto compe
nentes representacionais como baseados em campo visual.

o
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8 e STALIN'S STROKE
44(4):765-766, 1994 Norris, J. W. (10ref) (3)

Este artigo conta algumas das versdes a respeito da instalaggo do stroke
que ocorreu em 01/03/1953, acometendo o Iider soviético Joseph V. Stalin. Na
circunsténcia o mesmo ficou com hemiparesia direita, afasico (mudo propria-
mente} @ houve mudanga no curso da histéria. Discute-se também as anorma-
lidades de sua personalidade e suas parandias.

9 « THE ANN LAUCHES A NEW EDUCATION PROGRAM:
CONTINUUM LIFELONG LEARNING IN NEUROLOGY
44(4).771-772, 1994 Munsat, T. L. e cols. (Oref) (3)
A Acadamia Amaericana de Neurclogia reafirma a necessidade de uma
educagfio continuada em neurologia e chama para si a responsabilidade,
detalhando cada item de sua proposta neste sentido.

10e “COINING* AND "CONING": AN UNUSUAL COMPLICATION
OF UNCONVENTIONAL MEDICINE
44(4):774-775, 1994 Ponder, A. & Lehman, L. B. (7ref) (3}
"Coining"é uma prética vielnamina usada para aliviar febre, dor de cabec¢a
e calafrios. O procedimento implica em aplicar 6leo mentolado quente nas
costas e no térax através de uma moeda que produz sinais de equirmose. O
procedimento € muito doloroso. Neste trabalho é relatade o caso de uma mulher
de 25 anos com extensas hemorragias intracrantanas apés o procedimento de
"coning" para alivio de cefaléia. Discute-se a relagio da dor e a presso
sanglinea entre outros aspecfos médicos e legais desta pratica.

71+ WHAT SHOULD A GRADUATING MEDICAL STUDENT KNOW
ABOUT NEUROLOGY?

44(6):1170-176, 1994  Scherokman,B. & cols.  (2rel) (1)

Os auteres procuram definir pardmetros para o ensino de neurologia na
graduagao.

Imagem / Anatomia

T o HIPPOCAMPAL SCLEROSIS WITHOUT DETECTABLE
HIPPOCAMPAL ATROPHY
44(1):42-46, 1994 Jackson, G. D.ecols (21 ref) (1)

Esclerose hipocampal é o substrato patoldgico mais comum da lobectomia
temporal em casos de epilepsia do lobo temporal intratdvei. A RM pode detectar
a patologia hipocampal tanto qualitativa quanto quantitativa. Os autores relatam
6 pacientes corn epilepsia intratdvel do lobo temporal nos quais a andlise visual
e quantitativa ndo revelou atrofia hipocampal mas, nos quais, o diagnéstico
patolégico de esclerose hipocampal foi feito com base em outros critérios. Estes
sinais incluiam perda da estrutura interna normal em T1 e T2 com preservagéo
do volume e simetria dos hipocampos.

2 « METHODOLOGY IN NEUROANATOMIC MEASUREMENT
44(2):203-208, 1994 Courchesne, E. (27ref) (1)

A RM ¢ de grande valia na investigagdo de doengas neurolégicas cuja
etiologia ndo esta resolvida. O processo de associar os dados de RM com os
achados microscopicos oblidos a parntir da autépsia bem ¢omo com os dados
clinicos subjacentes a cada paciente ao grupo de pacientes. Os autores
comentam Idpico a topico estes cuidados metodoldgicos, tais como: selegio
de individuos (especificidade versus heterogeneidade e grau de disfungéo),
tamanho da amostra, controles nomais versus controles “voluntdrios”. Comen-
tam também a precisdo de alinhamento dos cortes de RM em relagéo aos
referenciais intra e extraestruturais bem como a andlise dos dados (qualitativa
versus quantitativa).

3 = THE BRAIN IN INFANTILE AUTISM:POSTERIOR FOSSA
STRUCTURES ARE ABNORMAL
44(2):214-23, 1994 Courchesne, E. e cois  (53ref) (1)

Os autores apresentam uma reandtise dos dados de morfometria do vermis
cerebelar em pacientes autistas. Documentam as duas anormalidades anatd-
rmicas associadas ao autismo: hipoplasia e hiperplasia dos lobulos Vi e VIl do
vermes cerebelar. Comentam que ¢ inicio destas alteragGes seja provavelmen-
te no segundo trimestre da gestagéo.

4 o LEFT HEMISPHERIC NEURONAL HETEROTOPIA : A PET .
MRI, EEG, AND NEUROPSYCHOLOGICAL INVESTIGATION
OF A UNIVERSITY STUDENT

44(2):302-305, 18994 Calabrese, P e cols (30ref) (1)

E relatado o caso de uma paciente de 21 anos com crises epilépticas sem
nenhurmn antecedente familiar e que apresentava maliormagao cortical cerebral
unilateral prosminente devida a uma desordem na migra¢éo. Ela foi submetida
a extensa investigagdo anatbmica e funcional, em repouso e sob ativagéo.
Chservou-se grande ativagio nas dreas de Broca @ Wemicke do hemislério
direits @ muito pouca aftivagio das regides do hemisfério esquerde que se
esperava que respondessem bem a ativagao. Os autores comentam que deve
haver grande compensagao para a heterotopia unilateral.

5 » MRIMAGING OF THE LOW BACK SYNDROME
44{4):554-600, 1994 Eltenberger, C. J. (102ref) (3)

O sindrome da dor lombar baixa (SDLB) é responsével por 2% das
consultas médicas a cada ano. A avaliagéio da SDLB pode incluir o RX simples
da coluna, a tomografia computaderizada (CT), a mielotomografia, eletroneu-
romiografia (ENMG) e a Ressonancia Magnética (RM). A RM ¢ o procedimenta
de escolha para a avaligdo da coluna, mas as indicagdes desta e dos outros
exames complementares se faz nos casos em que nao haja resposta terapéu-
tica conservadora por pelo menos 7 semanas. Mudangas relacionadas ao
envelhecimento podemn ocorrer tanto no disco intervertebral quanto nos corpas
vertebrais e canal espinhal e devem ser diferenciadas das alteragdes degene-
rativas. A RM é o exame que melhor consegue diferenciar as alteragtes
relacionadas ac envelhecimento das degenerativas.

§ « PRACTICE PARAMETERS: MAGNETIC RESONANCE
IMAGING IN THE EVALUATION OF LOW BACK SYNDROME
(SUMMARY STATEMENT)

4(4).767-770, 1954 American Academy of Neurology (1ref} (3)

O sub-comité de controle de qualidade padriio da Academia Americana de
Neurologia, realizou um estudo critico e desenvolveu pardmetros praticos para os
neurologistas na avaliagio da sindrome dor iombar baixa (SLB), considerando
desde a prevaléncia da doenga, custo dos procedimentos até as controvérsias
com relagéo ao assunto,

7 o EARLY T2 HYPOINTENSE SIGNAL ANORMALITY
PRECEDING CLINICAL MANIFESTATIONS OF CENTRAL
PONTINE MYELINOLYSIS

44(5): 979-980, 1994  Rouanet, F. e cols. (7ref) (1)

Os autores relatam um caso de mielinose pontina central onde foi possivel
demanstrar alteragdes de RM precoces enquanto o paciente estava hiponatré-
mico e ainda sem manifestagdes clinicas.

8 o MAGNETIC RESONANCE IMAGING ANALYSIS OF
AGE-RELATED CHANGES IN THE BRAINS OF INDIVIDUALS
WITH DOWN'S SYNDROME

44(6):1039-45, 1994 Kesslak,J.P. & cols. {39 ref) (1)

As caracteristicas anatémicas dos cérebros de individuos com Sindrome

de Down (8SD), foram estudadas em comparagio a individuos normais e

pacientes com DA. Braquicefalia, hipoplasia cerebelar, redugio dos sulcos,

padrac microgirico do lobo frontal foram os achados proeminentes no cérebro
de pacientes com SD. Tamanho maior que o normal do giro para hipocampal
foi observado, sem que haja especificagdo para o fato.

Inflamatdrias / Infecciosas

1 o CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE AFTER
PITUITARY-DERIVED HUMAN GROWTH HORMONE
THERAPY:TWO CASES WITH VALINE 129 HOMOZYGOUS
GENOTYPE

44(1):179-180, 1994 Masson, C. e cols (7ref) (1}

S0 relatados dois casos confirmados de doenga de CJ apés tratamento
com homménio de crescimento humano. Os autores comentam que suscetibili-
dade individual pode estar determinando quais pacientes terdo ou ndo a doenga
cujo tempo de incubagdo é longo € tem aumentado o nimero de relatos por
esta via de contaminagao.
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2 « JATROGENIC CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE :AN
EXAMPLE OF THE INTERPLAY BETWEEN ANCIENT
GENEES AND MODERN MEDICINE

44(2):291-293, 1994 Brown, P. e cols (20 ref) (1)

Os autores estudaram o DNA de 15 pacientes com doenga de CJ iatrogé-
nica comparados a 110 controles para a presenga de mutaghes no gene
amiléide do cromossoma 20. Nem os pacientes nem os controles tinham
qualquer das mutagGes encontradas nas formas familiares. Dados reunidos em
urn pool demonstraram que, de 56 pacientes, todos menos 4 eram homozigotos
para o codon 129. Os dados sugerem que 2 homozigozidade no codon 129
aumenta a suscetibilidade a infecgdes iatrogénicas tanto centrais quanto peri-
féricas com evidentes implicagbes na exposigio de pacientes 4s possiveis vias
de contaminagéo.

3 « JAPANESE EAMILY WITH CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE
WITH CODON 200 PCINT MUTATION OF THE PRION
PROTEIN GENE

44(2):299-301, 1994 Inoue, 1. e cols (12 ref) (1)

£ o relato da primeira familia japonesa de CJ com mutagao de ponto
heterozigota no codon 200 do gene da proteina prion. Qs dados sugerem que

a mutagfo nio é especifica de qualquer raga.

4 « SUDDEN “STROKE-LIKE"ONSET OF HEMIPARESIS DUE TO
BACTERIAL BRAIN ABSCESS
44 (3), 569-570, 1994  Rogan, R. E. (7ref) (2)

O autor relata o caso de um homem de 58 anos com antecedentes de
hipertensdo arterial e coronariopatia, que apresentou quadro sdbito de hemi-
paresia direita. O exame de TC de ¢cranio evedenciou lesdo hipodensa frontal
esquerda, 3,0 x 4,0 cm gue apos admistragio vencsa do meio de contraste,
mostrou realce com Area hipodensa ao redor. O paciente evoluiu com picra do
guadro neurolégico, sendo submetido 4 craniotomia que revelou abscesso
cerebral. Na cultura identificou-se Streptococcus milleri. No pés-cperatdrio teve
extenso infarto do miocardio e veio a obito,

5 o VISUAL LOSS FROM IDIOPATHIC INTRACRANIAL
PACHYMENINGITES
44(4):694-698, 1994 Lam, B. L. e cols. (20ref) (3)

Os autores relatam irés casos de pacientes com cefaléia cronica e neuro-
patia éptica causadas per espessamento generalizado meningeo diagnostica-
do por RM apds contraste. Em fodos foi confirmado paguimeningite através de
bidpsia (fibroesclerose das meningites). Dois pacientes tinham neuropatia
dptica bilateral, hiperproteinopraquia e hipergamagicbulinemia policlonal. Eles
desanvolveram necrose do lobo femporal ou trombose seio sagital, provavel-
mente por dificuldade para drenagem venosa causada por extensa fibrose
meningea. Os outros pacientes tinham muiltiplas paralisias de nervos cranianos
& neuropatia optica unilateral com liquor normal. Corticoterapia melhorou a
fungéo visual nos 3 pacientes, embaora todos persistissem com déficit visual. A
RM com gadolinium é essencial para identificar a inflamag&o meningea e local
mais indicado para bidpsia.

6 « EXPRESSION OF CYTOKINES IN BRAIN LESIONS IN
SUBACUTE SCLEROSING PANENCEPHALITIS
44(4):710-715, 1994 Nagano, | e cols {39ref) (3)

Foram analisados amostras de cérebros congelados de 3 pacientes com
PEES, para detectar a presengada interleucina (1L)-13, IL-2, IL-6, INF, linfloxina
LT e einstenteron (INT)-p. Estas citoguinas foram detectadas em lesdes
cerebrais da PEES com extenso infiltrado celular, desmielinizagfio e glicose.
Por imunocitoquimica, ufilizande marcadores especificos, detectou-se estas
citoquimicas tanto em células infiltradas quanto em células normais. No cérebro
de um paciente com Leucoencefalopatia Multifocal Progressiva (LMP), os
niveis desta citoquimica eram baixos e em cérebros normais-controle néo havia
reatividade para as ciloquinas. Os autores sugerem ¢ envolvimento das cito-
quinas na patogénese da PEES.

7 « RAPID DIAGNOSIS OF TUBERCULOUS MENINGITIS BY A
SIMPLIFIED NESTED AMPLIFICATION PROTOCOL
44(6):1161-164, 1994  Yuk-Fong Liu,P. & cols. (10 ref} (1)
O método descrito, baseado em PCR, foi especilico e sensivel para
detectar 30% dos pacientes com suspeita de meningite tuberculosa em com-
paragio a controles.

Manifestacdes Neurolégicas das Doencas
Sistémicas

1 « CEREBRAL ENVOLVEMENT IN McLEOD SYNDROME
44(1):117-120, 1994 Danek, A. @ cols (28 ref) (1)

A sindrome de McLeod é devida & auséncia da proteina eritrocitdria Kx
associada 4 disfungio da membrana dos gidbulos vermelhos. Um pacienie com
esta sindfome desenvolveu coréia e comprometimento neuropsicologico dis-
ereto. A RM mostrou atrofia do caudado e o PET scam mostrou redugao da
dopamina estriatal,

2 o ANALYSIS OF THE igG SUBCLASS DISTIBUITION AND
INFLAMMATORY INFILTRATES IN PATIENTS WITH
ANTI-Hu-ASSCCIATED PARANEOPLASIC
ENCEPHALOMYELITIS

44(1):140-147, 1994 Jean, W. C. e cols (28 ref) (1)

Os autores estudaram a distribuigéio das subclasses de 1gG do anticorpo
anti-Hu ro soro, sistemna nervoso e no tumor de pacientes com encetalomielite
paraneoplasica /neuronopatia sensorial. O sistema nervoso foi tambdm exami-
nado para depdsitos de complemento e distibuigac de tipos de células inflama-
t6rias. 1gG1 e IgG3 eram os isotipos predeminantes no $0r0, sistema nervoso
@ tumor, Nao havia qualquer correlagao entre isotipos e manifestagbes neuro-
I6gicas. Os autores concluiram gue a ancefalite @ a neuronopatia associadas
a6 anti-Hu sdo desordens imunoldgicas complexas nas quais mecanismos
citoléxicos humorais e celulares estao envolvidos.

3 » PROGRESSIVE SPASTIC PARAPARESIS REVEALING
PRIMARY HYPERPARATHYROIDISM
44(1):178-179, 1994 Thomas, P. & Lebrun, C. (6 ref) (1)

A paciente de B0 anos que é a relatada neste estudo sofria de paraparesia
espastica progressiva de & meses de evolugdo. Na admisséo apresentava
incontinéncia fecal e urindria. O diagndstico de hiperpartirecidismo primdric fai
feilo e a administragio de difosfonate (1600mg/dia) o quadro neurolégico
reverteu-se completamente.

4 » ANTI-Hu-ASSOCIATED PERIPHERAL NERVE AND MUSCLE
MICROVASCULITIS
44(1):181-183, 1994 Younger, D. S. e cols (6ref) (1)

Um sindrome caracterizade por mononeurite muitiplex e microvasculite no
nervo sural, & bidpsia, foi descrita em 1979 & autépsia. Encontrou-se cincer
pulmanar de pequenas células e achados de encefalomielite paransoplasica
bem como de neuronopatia sensorial paraneoplisica. Com a disponibilidade
do marcador anti-Hu tanto no soro quanto no liquor, o diagndstico & facilitado.

5 o HETEROGENEITY OF CALCIUM CHANNEL
AUTOANTIBODIES DETECT USING A SMALL-CELL
CANCER LINE DERIVED FROM A LAMBERT-EATON
MYASTHENIC SYNDROME PATIENT

44(2):334-338, 1894 Johnston, l. e cols {24 ref) (1)

O sindrome miasténice de Eaton-Lambert (SMEL) é caracterizado poruma
diminuigio da liberagio quantal calcio-dependente de acetilcolina nos temmi-
nais nervosos. Ratos injetados com Igl de SMEL mostram alteragbes fisiologi-
cas e morfeldgicas similares &s da doenga humana e 0s achados séo consis-
tentes com redugio do numero de canais de célcio voltagem dependentes nos
terminais nervosos causada por anlicorpos contra estes canais. Ha vérios tipos
de canais de célcio voltagem dependentes (L. N, P e T}. Neste estudo os
autores demonstraram que existem anticorpos contra varios destes sublipos
de canais, voltagem dependentes, particularmente 0s subtipos Ne L, eisto é
relevante na indugio do distirbic miasténico.

6 » LARGE CEREBRAL VESSEL OCLUSIVE DISEASE IN
SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS.
44(3):385-393, 1994 Mitsias , P & Levine, 8. (56 ref) (2)

Os autores estudaram 30 pacientes com LES e doenga oclusiva de
grandes vasos cerebrais, documentados por arteriografia ou bidpsia. A média
de idade do AVC foi de 35 anos, sendo o diagndstico de LES feito aproxima-
damente 4,4 anos antes, 86% estavam com a doenga na forma ativa no
momento do iclus. O processo vascular oclusivo, intra ou extracraniano, foi por:
trombo; dissecglo, displasia fibromuscular ou vasculite e aterosclerose. Os
provdveis mecanismos seriam coagulopatia, embolia cardiaca, vasculite de
grandes vasos cerebrais ou vasculopatia oclusiva, dissecgio anterial cerebral
ou aterosclerose prematura.
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7 o FAMILIAL SNEDDON'S SYNDROME: CLINICAL,
HEMATOLOGIC, AND RADIOGRAPHIC FINDINGS IN TWO
BROTHERS

44(3):399-405, 1994 Pettee e cols (45 ref) (2)

A sindrome de Sneddon é caracterizada por stroke e livedo reticular,
resultante de arteriopatia progressiva que envolve predominantemente vasos
de médio calibre da pele e cérebro, associada a presenga de anticorpo
anticardiolipina e anticoagulante lipico, com predisposi¢do hereditaria. Os
autores relatam os achados clinicos, hematolégico e radioldgico de dois irmaos
com a Sindrome de Sneddon.

8 « CONCURRENT CEREBRAL VENOUS SINUS THROMBOSIS
AND MYELORADICULOPATHY IN SJOGREN'S SYNDROME
44(3): 554-556, 1994 Urban, E. e cols (10 ref) (2}

Os autores descrevem um caso de uma mulher de 41 anos que apresen-
tava cefaléia intensa, quadrantopsia e bexiga neurogénica. Na evolugao foi
diagnosticado sindrome de Sjtigren, complicada por mieloradiculopatia com a
RM evidenciando envolvimento da medula cervical. Evidenciou-se também
trombose do seio venoso cerebral, sendo medicada com esteréide e warfarin,
evoluindo com melhora clinica e resoluggo dos achados de BM.

9 « SYNDROME OF CONTINUOUS MUSCLE FIBER ACTWITY
AND PLASMACYTOMA WITH IGM PARAPROTEINEMIA
44(3), 560-561, 1994 Zifko, U. e cols (10 ref) (2)

Os autores descrevem o primeirg caso de sindrome de atividade continua
da fibra muscular (CMFAS ) associada ao plasmocitoma com paraproteinemia
lgM. Este paciente de 65 anos obteve resposta terapéutica com carbamaze-
pina.

10« RAPID GROWTH OF INTRACRANIAL ANEURISMS
SECONDARY TO CARDIAC MYXOMA
44 (3): 570-571, 1984  Susuki, T e cols (6ref) (2)

Os autores relatam o caso de um homem, 34 anos que, inicialmente,
apresentava aespasmo facial direito e diplopia, que evoiuiu com episodios
transitorios de diplopia e incoordenagde. O exame de TC e RM revelou
multiplas hemarragias no talamo e cerebelo. A angiografia nao evidenciou
aneurisma intracraniano. O mixoma cardiaco foi diagnosticado pelo ecocar-
diograma que foi removide cirurgicamente. Apds 6 meses aprosentava
disartria, hemiparesia esquerda e crises generalizadas. Apds 2 e 7 meses
da cirurgia, foi realizada angiografia cerebral. Na primeira foram evidencia-
dos multiplos aneurismas, perfundidos pela anéria cersbral média direita, e,
na segunda, 0 exame evidenciou aumento de dois aneurismas saculares.

11 e« DOSE-EFFECT RELATIONSHIP OF DEXAMETHASONE ON
KARNOFSKY PERFORMANCE IN METASTATIC BRAIN
TUMORS: A RANDOMIZED STUDY OF DOSES OF 4, 8, AND
16 mg PER DAY

44(4):675-680, 1994 Vecht, Ch. J. e cols (20ref) (3)

O objetive do estudo foi comparar a eficacia das doses de 4, 8 8 16
mg/dia de dexametasona no tratamente de edema dos tumores cerebrais.
Foram realizados consecutivamente 2 estudos duplos-cegos, randomizades
em pacientes com metdstases cerebrais confirmados por tomografias com
contraste e Score Kannofsky {escala segmento qualidade de vida) de 80 ou
menos. A avaliagao de qualidade de vida e efeitos colaterais foram realiza-
dos nos dias 0,7, 2g e 5g do tratamento. Na primeira série foram comparadas
doses de 8 e 16 mg/dia, Score Kannofsky aumentou 8,0 mais ou menos 10,1
pontos no dia 7 no grupo 8 mg/dia versus 7,3 mais ou menos 14,2 pontos
no grupe 16 mg/dia. Na segunda série comparou-se 4 mg/dia 16 mg/dia, o
Score aumentou 6,7 mais ou menos 11,3 pontos no grupo 4 mgno dia 7 e
7.3 mais ou menos 16,2 no dia 28 versus 9,1 mais ou menos 12,4 e 5,6 mais
ou menos 16,5 pontos no grupo 16 mg/dia. Eleltos toxicos ocorreram mais
freqilentemente no grupo 16 mg/dia {p, 03). Conclui-se que a dose 4 mg/dia
de dexametasona foi tdo eficaz quanto 16 mg/dia apds 1 semana de
tratamento nos pacientes sem sinais de hemiagao. Entretanto, apds radio-
terapia, a redugio da dose para 4 mg/dia deve ser preferencialmente
prolongada para 4 semanas.

12« NEUROLOGIC COMPLICATIONS AFTER HIGH-DOSE
CHEMOTHERAPY AND AUTOLOGOUS BONE MARROW
TRANSPLANTATION FOR HODGKIN'S DISEASE

4(4):681-684, 1954 Snider, 5. e cols. (13ref) (3)

Foram analisados 168 pacientes concecutivos com D. Hodgkin (DH) em
tratamento no centro médico da Univ. Nebraska entre 1985 e 1980, com
slevadas doses de quimioterapia seguido de transplante auidlogo de medula

dssea (TAMO} cu transplante células tronco (STEM-CELL) do sangue perifé-
rico (PSLT) e descritas as complicagdes neuroldgicas. Complicagbes precoces
(6 semanas apds transplante) ocorreram em 65 pacientes (39%) e incluiam
encefalopatia, convulsdes, sintomas psiquiatricos e hemorragia cerebral; sen-
do moderadas e reversiveis em 47 e fatais em 18 pacientes. A maior causa
dessas complicagbes precoces foi insuficiéncia pulmenar. Complicagbes neu-
rologicas tardias (6 semanas apés TAMO ou PSET) ocorreram em 21% dos
pacientes incluindo encefalopatia, neuropatia periférica, hemorragia cerebral e
compressio da medula espinhal. Complicagbes neurologicas graves sdo me-
nos frequentes seguindo TAMO ou PSCT para DH que apds transplante
alogénico medular dsseo.

13« SCIATIC NERVE LESIONS DURING CARDIAC SURGERY
44(4):684-687, 1994  McManis, P. G. (14ref) (3)

Os autores fizeram uma revisao das cirurgias cardiacas realizadas naqueta
instituigao {C. Mayo} nos ditimos 15 anos & encontraram somente 6 casos de
neuropatia ciatica. Encontram que entre estes 6 pacientes, 4 foram submetidos
alongos periodas com baldo intra-adrtico, com o catéter colocado na a. femora;
ipsilateral 3 les@o do nervo cidtico e os outros 2 pacientes tinham uma oclus&o
ipsilateral da a. femoral. Quatro destes pacientes tinham severos sintomas de
vasculopatia periférica enquanto um outro dos 2 pacientes teve uma prolonga-
da e hipoxia perioperatéria. Embora clinicamente  estes pacientes tinham
neuropatia cidtica pura, 2 dos 4 pacientes estudados com ENMG tinham
evidéncias de lesao do nervo femoral e muscular quadriceps ipsilateral e
achados sugestivas de isquemia muscular. Os resultados indicam que durante
cirurgia cardiaca existe o risco de neuropatia ciatica se houver comprometi-
mento do fluxa na &. femoral juntamente com outra causa para hipoxia tecidual.

14« ANTI-RO (55-A) AUTOANTIBODIES IN CENTRAL NERVOUS
SYSTEM DISEASE ASSOCIATED WiTH SJOGREN'S
SYNDROME (CNS-S55): CLINICAL, NEUROIMAGING, AND
ANGIOGRAPHIC CORRELATES

44(5): 899-912, 1994 Alexander, E.L. e cols. (29 ref.} (1)

O autcantigeno Ro(SS-A} é um pegueno complexc RNA protéico intra-
celular contra autoanticorpos que séio sintetizados por pacientes com varias
doengas tais como LES e S5. A fungéo deste peptidec é deconhecida. Os
autores esturadam o interrelacionamento entre a presenga de anticorpo
anti-Ro e: 1} presenga concomitante & tipc de doenga do SNC; 2) compara-
¢ao com RM ou CT; 3) angiografia cerebral anormal. Concluiram que a
clinica, a nedroimagem e a observagao angiograficas sugerem um grupo de
anticorpo anti-Ro positivo em contraste com negativo pacientes com S5-
SNC tem doen¢a mais grave, alguns com angiopatia cerebral franca. Os
anticorpos anti-Ro poderiam ter um papel na mediagao ou potenciagio da
lesao vasuiar na S5-SNC.

15« TURCOT'S SYNDROME: EVIDENCE FOR LINKAGE TO HE
ADENOMATOUS POLYPOSIS COLI (APC) LOCUS
44(6):1083-86, 1994 Lasser, D.M. & cols. {28 ref) (1)

O sindrome de Turcot (ST) & definide pela combinagdo de tumores
malignos neuroepilteliais e polipos adencmatoses de colon. Acredita-se que se
trata de uma variante pleiotrépica da adenomatose-polipose familiar do colon
{APC). O gene APC e tumor, supressor, implicado no cancer de colon. Os
tumores do SNC mais comuns a este sindrome sdo o glicblostoma, o medulo-
blastoma e ¢ glioma. Os dados deste estudo sugerem que o gene tumor-su-
pressor implicado na APC e em céncer de colon esporddico pode também
causar os tumores neurcepiteliais malignos da ST.

16 ¢ REVERSAL OF SUBACUTE PARANEOPLASTIC CEREBRAL
SYNDROME

WITH INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN
44(6):1184-185, 1894  Counsell,C.E. . Mcleod M. & Grant,R. (6 ref) (1)

A degeneragdo cerebelar paraneoplasica é provalernente causada por
uma resposta imune de anticorpos produzidos contra um antigenc tumoral que
apresenta reagdo cruzada com os antigenos cerebelares. Ha relatos ocasionais
de pacientes gue respenderam ac tratamento supressivo ou plasmaferese,
mas, em geral, estes tratamentos sao inefizazes. Os autores descrevem o caso
de um paciente com sindrome de Eaton-Lambert e degeneragao cerebelar
associada a carcinoma pulmonar de pequenas células que apresentou resolu-
¢&0 do quadro cerebelar apds administragio de 2g/kg dadas durante & dias de
imunoglobulina endovenosa.
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Metabdlicas / Genéticas

1 o FAMILIAL VESTIBULOPATHY : A NEW DOMINANTLY
INHERITED SYNDROME
44(1):20-25, 1994 Baloh, R. W. e cols (23 raf) (1)

Trés pacienles com vertigens episddicas seguidas por desequilibrio de
marcha @ oscilopsia, apresentavam intensa perda vestibular bilateral apesar de
preservagio da audigio. Todos tinham antecedentes familiares de dados
semelhantes. Acetazolamida interrompeu ou reduziu muito a freqiéncia das
crises. Foram identificados os primeiros casos de vestibulopatia bilateral com
heranga dominante associada a audigdo normal.

2 e EFFECTS OF THE SEX OF MYOTONIC DYSTROPHY
PATIENTS ON THE UNSTABLE TRIPLET REPEAT IN THEIR
AFFECTED OFFSPRING

44(1):120-122, 1994 Ashizawa, T, e cols (16 ref) (1)

Os autores se propdem a avaliar os efeitos do sexo de pacientes com
distrofia miotdnica sobre a expansao das repeticdes CTG em sua descendén-
cia. Observaram que pequenas expansdes em pais resultam em grandes
expansdes em sua descendéncia, enquanto grandes expansdes resultam em
alteragdes de menor tamanho. Ndo havia correlagéo entre o tamanho da
expansdo maternal @ o aumento de tamanho na descendéncia para distrofia
miotdnica congénita ou ndo congénita.

3 « GENETIC EXPRESSION OF A TRANSTHYRETIN MUTATION
IN A CASE OF AMYLOIDOTIC POLYNEUROPATHY
QCCURING IN AN AFRICAN

44(1):181, 1894 Léger, L. M. a cols (5ref) (1)

A polineuropatia amiloidStica familiar dos portugueses é um disturbio
autossémico dominante com inicio no adulto jovem e é causada por uma
mutagéio de ponto no gene da transtiretina, que tem sido demonstrada em
vérios paises mas nao na Africa. Neste caso é relatado o primeiro caso africano.

4 « CEREBROTENDINOUS XANTHOMATOSIS: MOLECULAR
DIAGNOSIS ENABLES PRESYMPTOMATIC DETECTION OF
A TREATABLE DISEASE

44(2):288-290, 1994 Meiner, V. e cols (10 raf) (1)

A Xantomatose cerebrotendinosa € uma doenga hereditana, tratavel, carac-
terizada pelo acimulo de colestancl em vdérios tecidos. Os afetados t8m um
metabolismo anomnal dos dcidos biliares devido a defeito da atiividade da enzima
fitocondrial 27-esterol hidroxilase. A maioria dos casos relatados & esporadica.
Os sinais incluem: cataratas, xantomas tendinosos, retardo psicomotor, neuropa-
tia periférica, alaxia cerebelar, sinais piramidais e distirbios psiquidtricos. O
tratamento precoce com dcido quenodedxicélico reduz o colestanol plasmatico e
prevé a deterioragiio dinica. A detecgao dos heterozigotos com niveis plasméticos
de colestanol normais é possivel por identificagio molecular do alelo mutante e é
importante para aconselhamento genético.

5 e FAMILIAL CARPAL TUNNEL SYNDROME DUE TO
AMYLOIDOGENIC TRANSTHYRETIN HIS 114 VARIANT
44(2):315-318, 1994 Murakami. T. e cols (22 ref} (1)

A polinguropatia amiloidética familiar (PAF) é uma amiloidose sistémica
com heranga autossdmica dominante. As fibrilas amildides derivadas dos

- maiores tipos de PAF consistem transtiretina variante com substituigio de

aminodcidos simples. Existemn mais de 25 tipos de mutagdes de ponte em
associagdo a PAF, amiloidose cardiaca ou opacidades de vitreo, Os autores
estdo relatando a principal causa de PAF japonesa, tipo 1, pela presenga de
mutagéo de ponto no codon 30 do gene da TTR que resuita em substituicao
da metionina pela valina.

6 o INTERMITTENT ENCEPHALOPATHY , REVERSIBLE NERVE
CONDUCTION SLOWING , AND MRI EVIDENCE OF
CEREBRAL WHITE MATTER DISEASE IN
METHYLENETERAHYDROFOLATE REDUCTASE
DEFICIENCY

44(2):344-347, 1994 Walk, D. e cols 9ref) (1)

E dascrito o caso de uma paciente com deficiéncia de metilenotetrahidro-
folato redutase na qual as flutuagBes clinicas e eletrofisioldgicas ocorem em
paralelo com as exacerbagbes da hiperhomocisteinemia. Os achados de RM
mostram dados caracteristicos de leucodistrrofia. Os autores discutem o5
diagnésticos diferenciais e sugerem que adolescentes e adultos jovens com
suspeita de esclerose miltipla que n&o t&m bandas oligoclonais no liguor ou

que demonstram dados de neuropatia periférica devem ser considerados para
os estudos dos aminodcidos,

7 « FACIOSCAPULOHUMERAL MUSCULAR DYSTROPRY (
FSHD ):
DESIGN OF NATURAL HISTORY STUDY AND RESULTS
OF BASELINE TESTING

44 (3):442-46, 1194 Tawil, M. P. e cols (31 ref) (2)

A distrofia facicescapulohumeral é uma doenga autessdmica dominante,
localizada no brago longo do cromossoma 4, locus 4435, que tem uma
prevaléncia estimada de 1:20. 000. A histéria natural e os varidveis padroes
clinicos progressivos, ndo ainda estdo bem delineados. Os autores realizaram
um estudo prospectivo longitudinal da histéria natural da FSHD, usando proto-
colo de teste muscular manual (MMT); teste muscular quantitativo (QMT), e
teste funcional. Neste artigo s&o apresentados o projeto do estudo e resultados
preliminares de um estudo com 32 pacientes com FSHD bem definidos e 32
pacientes normais, com estudo da histéria natural desta doenga.

8 e CLINICAL AND BIOCHEMICAL FEATURE OF 10 ADULT
PATIENTS WITH MUSCLE PHOSPHORYLASE KINASE
DEFICIENCY

44(3).461-66, 1994 Wilkinson, D. A. (30 ref) (2)

Os autores estudaram 10 pacientes com doenga muscular ¢ deficiéncia de
CPK, 5 deles apresentavam cdimbras e 3 tinham mioglobindria recorrente. A
CK sérica de repouso estava aumentada em 5 pacientes. A bidpsia muscular
evidenciou deliciéncia de fosforilase b kinase e a atividade de outras enzimas
do metabolisma de carboidrato normais. A histéria familiar foi compativel com
transmissio autossbmica recessiva.

9 « UNUSUAL EXPRESSION AND VERY MILD COURSE OF XP21
MUSCULAR DYSTROPHY (BECKERTYPE} INA
60-YEAR-OLD MAN WITH 26 PERCENT DELETION OF THE
DYSTROPHIN GENE

44(3):541-543, 1994 Palmucci, L. P e cols (10 ref.) (2)

Os autores relatam o caso de uma paciente de 54 anos, sem histdria
familiar, que apresentava nos (limos 4 anos, fraguaza proximal. A CK estava
aumentada (938UM) e a ENMG com alterag3o miopética. A distrofina estava
presents e normalmente distribuida, com anticorpoes anti-C terminal e N-termi-
nal. © Western blotting detectou molécula pesada de proteina anormal, de
320kd (normal é 427kd). A andlise do Southem blot evidenciou uma delegdo
do exon 21 para excn 44, correspondendo & 26% da codilicagéo regional da
distrofina. Em 6 anos de acompanhamento n&o houve progressao da doenga
muscdular.

10+ A DOUBLE-BLIND, PLACEBO-CONTROLLED STUDY OF THE
EFFICACY OF THIAMINE HYDROCHLORIDE IN A
SEASONAL ATAXIA IN NIGERIANS. B.

44(3):549-551, 1994 Adamolekun, B. A. e cois (7 ref} (2]

Os autores relatam os resultados iniciais de um estudo duplo cego,
controlado com placebo, da eficicia da administragéio de hidroclorido de
tiamina, na ataxia periédica, uma sindrome de etiologia ndo definida, que ocorre
na parte sudeste da Nigéria. A tiamina produziu uma expressiva meihora
clinica, estatisticamenta significante, comparada com o placebo. Este resultado
favorece a hipétese da deficiéncia de tiamina na etiologia deste sindrome.

11 e MITOCHONDRIAL ENCEPHALOMYOPATHY: ELEVATED
VISUAL CORTEX LACTATE UNRESPONSIVE TO PHOTIC
STIMULATION- A LOCALIZED H-MRS STUDY.

44(3), 557-559, 1994 Kuwabara, T. e cols @Qref) (2)

Os autores utilizaram o exame de espectroscopia por ressonancia magné- .
tica (MRS), para estudar as altera¢bes metabdlicas no cortex visual de pacien-
tes com encefalopatia mitocondrial. Foi observado que o lactato estava aumen-
lado nos pacientes com a Sindrome de Keams-Sayre durante o repouso,
comparado com o controle, e que, apds a foloestimulagao no houve aumento
significativo do lactato.

12« CARACTERISTICS OF THE DEMENTIA IN LATE-ONSET
METACHROMATIC LEUKODYSTROPHY
44(4):662-665, 1994 Shapirg, E. G. @ cols (18raft (3)

As formas juvenil & adulta da leucodistrofia metacromdtica (LDM} geral-
mente apresentam-se com distirbio de comportamento. Neste estudo, foi leito
o diagndstico de deméncia em $ pacientes, com idade enire 11 e 33 anos,
através de testes neuropsicoldgicos e comportamentais, com o padrdo da




137

demdncia combinando sintomas associados a anormalidade da regido frontal
e substncia branca (deméncia subcortical). Todos esses pacientes tiveram
diagnésticos psiquidtricos antes do diagndstico de LDM, embora néic tivessem
sinais cardinais de esquizofrenia ou outras psicoses maiares. Os autores
preconizam investigag#o inicial com RM, determinagéo da atividade da anzima
arylsulfatase além dos testes neuropsicoldgicos para investigagio inicial da
LDM.

12 MITOCHONDRIAL NEUROGA STROINTESTINAL
ENCEPHALOMYOPATHY (MNGIE): CLINICAL,
BIOCHEMICAL, AND GENETIC FEATURES OF AN
AUTO-SOMAL RECESSIVE MITOCHONDRIAL DISORDER

44(4):721-727, 1994 Hirano, M. e cols {32ref) (3)

Um estudo clinico biequimico e gendtico foi realizado em 8 pacientes com

a sindrome de encefalomiopatia mitocondrial neurogastrointestinal {EMNGI},

aulossémica recessiva. Clinicamente caracterizava-se por oftalmoparesia,

neuropatia peritérica, leucosncefalopatia, sintomas gastrointestinais além de
dismotilidade intestinal e bidpsia muscular com mitocondriopatia histologica-
mente. A AM foi consistente com leucodistrofia em 7 pacientes, na ENMG
detectou-se neuropatia sensitiva motora e em 2 pacientes, processo miogénico,

A andlise das enzimas mitocondriais musculares revelou um defeito parcial da

atividade da enzima citocromo C-oxidase em 5 pacientes, e com defeitos

adicionais na cadeia respiratéria. Dois pacientes tinham defeitos isolados no
complexo | e um com fungéic anormal da cadeia respiratéria. O Southarn blot
revelou maltiplas delegSes no DNA mitocondrial em 4 dos & pacientes.

14+ A SPORADIC FORM OF HEREDITARY NEUROPATHY WITH
LIABILITY TO PRESSURE PALSIES: CLINICAL,
ELECTODIAGNOSTIC, AND MOLECULAR GENETIC
FINDINGS

44(4):753-7585, 1934 Raisecker, F. 8 cols. (1oref) (3)

E feito o relato de um paciente que tinha episédios recorrentes de paralisia
de nervo periférico por pressdio. Estudo por ENMG mostrou decréscimo da
velocidade de condugio nos nervos afetados & nos néio afetados, Todas 1]
parentes do paciente tinham exame neuroldgico e ENMG nomnais. Na histopato-
logia haviam extensas irregularidades da bainha de mislina com numerosos
aspessamentos “tomaculoscs®. A andlise do DNA revelou uma delegdo no gene
PMP localizados no cromossoma matemo 17. A mée do paciente tinha andlise
genética normal, indicande uma nova mutagéo.

15« 21.MITOCHONDRIAL DNA MUTATIONS IN AN OUTBREAK
OF OPTIC NEUROPATHY IN CUBA
44(5): 843-845, 1994 Hirang, M. a cols. (23 ref) (1)

Desde outubro de 1991 mais de 50.000 cubanos tem tido o diagndstico de
neuropatia dptica, neuropatia periférica ou ambos. A etiologia disto é desco-
nhecida. Procurando verificar se o DNA mitocondrial nestes dados os autores
concluiram que as mutagdes do DNA mitocondrial pode estar contribuindo para
estes achados.

16e MULTIPLE SYMMETRIC LIPOMATOSIS: ABNORMALITIES IN
COMPLEX IV AND MULTIPLE DELETIONS IN
MITOCHONDRIAL DNA

44(5); 852-8686, 1994 Klopstock, T. e cols (27 ref ) (1)

A lipomatose simétrica multipla{LSM) & uma desordem rara da meia idade
caracterizada por grandes lipomas nao encapsulados, distibuidos ao redor do
pescogo, ombros e gutras regides axiais. A patogénese é desconhecida mas
fibras ragged-red estdo presentes as vezes nos musculos de pacientes afeta-
dos, sugerindo uma anommalidade mitocondrial. Os autores 11 pacientes com
LSM a concluiram que a disfungio mitocondrial é comum e pode ser decorrente
de defeilos no genoma mitocondrial.

17+ SPECIFIC LEARNING DISABILITY IN CHILDREN WITH
NEUROFIBROMATOSIS TYPE 1: SIGNICANCE OF MR
ABNORMALITIES

44(5): 878-883, 1994 North, K. e cols, (33 raf.) (1)

Os autores estudaram se aumento de sinal em T2 na RM abservado em
criangas com Neurcfibromatose tipo 1 estavam associados a deficit no desen-
volvimento e aprendizado comum a esta populaggio. Estudaram 51 criangas
com NF 1 e concluiram que a presenca de sinais anormais & RM divide os

pacientes com NF1 em dois grupas distintos do ponto de vista anatémico e de
desenvolvimento,

18e AT C MUTATION AT NT 8993 OF MITOCHONDRIAL DNAINA
CHILD WITH LEIGH SYNDROME
44(5): 872-974, 1994  Santorelli, F.M. e cols. (10 ref) (1)

Um paciente de 5 anos com evidéncia clinica e radiolégica de sindrome
de Leigh mostrou uma mutagéo T=C na posi¢hio 8993 do DNA mitacondrial,
resultando na mudanga do aminodcido de leucina prolina na subunidade 6 da -
ATPase mitocondrial. Esta mutag#io foi heteropldsmica e estava presente em
elevadas percentagens em multiplos tecidos. O achado documenta a hetero-
geneidade genetica do gene & da ATPase associada & doenga de Leigh.

18« CLINICAL AND MORPHOLOGIC FEATURES OF A
MYOPATHY ASSOCIATED WITH A POINT MUTATION IN THE
MITOCHONDRIAL tRNAPro gene

44(5): 975-977, 1994 lonasescu, V.V. ecols. (10 ref;) (1)

O mecanismo pelo qual as alteragBes do DNA contribui para os sintomas
clinicos das miopatias mitocondriais hereditérias é desconhecido. Evidéncias
experimantais sugerem gue muitas das mutag3es do DNA mitocondrial néo se
pareiam com a sintese das proteinas mitocondriais provavelmente devide &
auséncia de RNA t funcionais codificados na regido da mutagdio, Os defeftos
bdsicos nas sindromes de MELAS & MERRF so atribuldos a mutagSes de
ponto no ANAL @ a conseq#ncia disto na sintese protéica da mitocéndria.
Neste estudo s#o descritos os achados clinicos e laboratorais de um paciente
com um nove tipo de mutagio do DNA mitocondrial, caracierizada portransico
G=A na posicdo 15890 detectada no musculo deste paciente, mas néio no
sangue periférico da mée ou inmé. Este dado sugere que a mutagio pode ter
tido origem durante fases iniciais da embriogénse,

20 CEREBROVASCULAR ABNORMALITIES IN
NEUROFIBROMATOSIS TYPE
44(81:1000-02, 1994 Rizzo,J.F. & LessellS. (30 ref) (1)

Trata-se da revisfio do envolvimento vascular na NF-1. A NF-1 vascular
associa-sa a: doenga estendtica e oclusiva que pode acometer paguencs e
grandes vasos, intra ou extracranianos; estenose renovascualr com hiperten-
sdo arterial secunddria; aneurisma; fistula anériovenosa; ruptura vascuiar
esponténea e infiltragéo da da adventicia por neurofibroma ou ganglioneuroma.

21 e LATE-ONSET MUSCULAR WEAKNESS IN
PHOSPHOFRUCTOKINASE DEFICIENCY DUE TO EXON
S/INTRON § JUNCTION POINT MUTATION: A UNIQUE
DISORDER OR THE NATURAL COUHSE OF THIS
GLYCOLYTIC DISORDERS?

44(6):1097-100, 1994  Argov.Z. & cols, (17 ref) (1)

O quadro clinico tipico da deficiéncia de fosfofrutoquinase (FFQ) consiste
de intolerincia ao exercicio e mialgia, que aparece em adolecentas e no inlcio
da idade adulta, assoclada a evidéncia laboratorial de hemdlise crénica discre-
ta. Este trabelho é o relato do terceiro caso de aparente inicio tardio desta
deficiéncia. SEo discutidos aspectos clinicos e genéticos desta afecgio,

Moléstias Extrapiramidais

T o MOLESTIAS EXTRAPIRAMIDAIS IS IDIOPATHIC
PARKINSONISM THE CONSEQUENCE OF AN EVENT OR A
PROCESS?

44(1):5-10, 1994 Calne, D, B. 50 ref) (1)

O aulor faz uma reviso dos conhecimentos aluais sobre doenga de
Parkinson procurando responder a4 questiio proposta no tltuly, Discorre sobre
as dificuldades de dar esta reposta. Em resumo, relaciona coma eventos:
infoxicagfo e infacglio @ como processo relaciona vérios entre eles a participa-
¢80 dos radicais livies, amincdcidos excitatérios, participagdo mitocondrial,
Conclui que, coma eventa ou processo, de qualquer forma, avanga de uma
forma constante.

2 « PREVALENCE OF ESSENTIAL TREMOR: A DOOR-TO-DOOR
SURVEY IN TERRASINI, SICILY
44(1):61-64, 1994 Salemi, . e cols (19ref) (1)

O estuda foi feito em duas fases: na primeira, as passoas responderam a
um guestiondrio e, na segunda, agueles que o questiondrio apontou coma ]
possiveis casos furam avaliados por médicos neurologistas. A preval8ncia foi
de 405/100.000 para a populago total @ de 1.074,9 para aqueles com 40 anos
Ou mais.
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3 ¢ LONG-TERM BOTULINUM TOXIN TREATMENT OF FOCAL
HAND DYSTONIA
44(1):70-76, 1994 Karp, B. l. e cols {33raf) (1)

Tratamento de distonia focal com toxina botulinica, em tomo de 20 unida-
des, utilizadas com intervalo médio de 6 meses. Em pacientes onde foi possivel
efetuar segmento de 2 anos pode-se observar que a medicacgio € segura e
eficaz.

4 e EFFECT OF ENTACAFPONE , A COMT INHIBITOR , ON
CLINICAL DISABILITY AND LEVODOPA METABOLISM IN
PARKINSONIAN PATIENTS

44(1):77-80, 1954 Kaakkola, S. e cols. (25reft (1)

Entacapone é um dos recentementea sintetizados inibidores da COMT

de segunda gerag¢io. Tanto em estudos em animais quanto em humanos, o

entacapone, de modo dose-dependents, inibe a atividade eritrocitdria da

COMT, aumentado a biodisponibilidade de levodopa. Neste estudo os auto-

res utilizaram 200mg de entacapone juntamente com cada dose de levodopa

em 10 parkinsonianos ndo fumantes. Observaram, em 4 deles, discreto
aumento de discinesia durante o tratamento. A combinagao das duas subs-
tancias foi bem tolerada e conclui-se que o entacapone pode ser um recurso

Util em associagdo a levodopa na doenga de Parkinson.

5 ¢ DECREASED NUMBER OF OXITOCIN-IMMUNOREACTIVE
NEURONS IN THE PARAVENTRICULAR NUCLEUS OF THE
HYPOTHALAMUS IN PARKINSON'S DISEASE.

44(1).84-89, 1994 Purba, J. S. e cols {42ref) (1)

Na doenga de Parkinsan, o envolvimento hipotalamico é sugerido pela
presenga de distirbios dos sistemas autondmico e endderino. Os sintomas
incluem seborréia, sialorréia, sudorese anormal, disturbios esfincterianos,
hipotensio ortostatica, anormalidades do controle vascular, intolerancia ao
calor, impoténcia, intolerdncia anormal a glicose, diminuigao da secregéo de
prolactina. Hormdnio do crescimento e elevagao do hormdnio estimulante
do alfa melandcito, Os niveis hipotalamicos de dopamina reduzem-se em 35
a 50% nos pacientes parkinsonianos mas isto pode ser sé conseqléncia da
degeneracao nigral priméria. Em fungéo de que o niicleo paraventricular do
hipotdlamo pode ser um importante integrador das fungfes endéerinas e
autondmicas, os autores estudaram os efeitos da DP naste niicleo, determi-
nande o nimero de células de duas de suas maiores populagdes: neurdnics
imunorreativos 4 vasopressina @ & oxitocina. Observaram redugao do nime-
ro de neurdnios contendo oxitocina no nidcleo paraventricular.

6 o TWO-DIMENSIONAL TRACING AND TRACKING IN
PATIENTS WITH PARKINSON'S DISEASE
44(1):111-1186, 1994 Hocherman, S. (25 ref) (1)

Qs problemas de controle motor da doenga de Parkinson podem ser
atribuidos a vérias causas, incluindo demora no feedback proprioceptivo,
inahilidade para usar o feedback no controle do movimento, bem como outras
inabilidades que sugerem que as alteragbes motoras na DP podem refletir
processamento sensorfial anormal bem como comprometimento, em varios
niveis, da hierarquia do ¢ontrole motor. Os autores investigaram a execugao
de movimentos bi dimensionais, visualmente guiados em pacientes parkinso-
nianos e controles. Observaram gue a habilidade de controlar a diregdo do
movimento estava comprometida e que este comprometimento era inde-
pendente da velocidade do movimento.

7 « MICROGRAFIA DUE TO FOCAL CEREBRAL LESIONS AS
SEEN IN RTHE DYSARTRIA-CLUMSY HAND SYNDROME.

44(1):150-151, 194 Noda, S. & Goda. 5. {10 ref} (1)

Amicrografia, que é um sinal da doenga de Parkinson, foi relatada também
em um caso de neurolues no qual havia ocorrido infarto no joelho da capsula
intema. Neste estudo sdo retatados 5 pacientes com sindrome disartria-clumsy
hand sindrome que desenvolveram micrografia. Nestes casos, 4 pacientes
apresentavam infarto lacunar envolvendo o putamen ou o joelho da capsula
intema e o quinto paciente apresentava pequena hemorragia no putamen. Os
autores disculem os mecanismos de aparecimento de micrografia com lesdo
nestas topografias.

8 e OLFACTORY FUNCTION IN PARKINSON’S DISEASE
44(2).266-68, 1994 Stem, M. B. e cols {gref} (1)

A causa de redugao da olfagéio na dosnga de Parkinson é desconhscida.
A hipdtese do vetor offatério implica em que receptores olfatérios sejam
vuinerdveis a neurctoxinas (agentes externgs) que danificam o sistema olfatdrio
e entram no cérebro. Qutra explicagéo € a de que a disfungdo offatdria seja
parie do processo degenerativo. Neste estudo os autores procuraram verificar

se diferentes subtipos de doenc¢a de Parkinson, categorializados de acordo com
critérios bem definidos, evidenciavam graus diferentes de disfungfo olfatdria.
Nio foram encontradas diferengas entre as vérias categorias.

9 « A STUDY OD IDIOPATHIC TORSION DYSTONIA IN A
NON-JEWWISH FAMILY:EVIDENCE FOR GENETIC
HETEROGENITY.

44(2):283-87, 1994 Bressman, S. B.ecols  (29ref) (1)

A distonia de tors@o idiopética é etiologicamente heterogénea, compreen-
dendo subtipos ¢linicos e étnicos diferentes. O gene para distonia idiopatica
(DYT1) foi mapeado no cromossoma 9q34 em familias judias e ndo judias. A
distonia nestas familias geralmente comega na infancia , com os milsculos dos
membros afetados primeiro. Os autores examinaram 53 pacientes de quatro
geragdes de familias ndo judias em que a idade de inicio estava em tomo dos
28 anos e a regifio cervical era a primeira afetada. Os estudos de linkage
excluiram a regido contende o DYT1 locus, indicando que DYT1 nac foi
responsdvel pela distonia nesta familia.

10« IMPAIRED SIMULTANEOUS COGNITIVE TASK
PERFORMANCE IN PARKINSON'S DISEASE: A
DOPAMINE-RELATED DYSFUNCTION.

44(2).:319-26, 1994 Malapani, C e cols (46ref) (1)

Pacientes com doenga de Parkinson executam movimentos voluntérios
com defeito. A deficiéncia é geralmente caracterizada por lentidéo dos movi-
mentos ® comprometimento da habilidade de executar dois atos motores
separados simutaneamemte. Neste estudo os autores procuraram observar
se a dificuldade em executar dois movimentos simultaneamente também
ocorria quando duas questdes cognitivas eram propostas ao mesmo tempo e
determinar se o déficit no processamento cognitivo simuitaneo dependia da
disfungdo da transmissdo dopaminérgica cerebral. Conclultam que transmis-
sdo dopamindrgica adequada & necessaria para o processamento simulténeo
de duas informagdes cognitivas e que o estriade integra a informag&o senso-
riomotora requerida para programar atos cognitivos.

11e PHYSICAL THERAFY AND PARKINSON'S DISEASES: A
CONTROLLED CLINICAL TRIAL
44(3) 376-378, 1994 Comella, C. L. ecols. (16 ref) (2)

Qs autores avaliaram em um estude cruzado e randemizada, pacientes
com DP, por 4 semanas com atividade fisica habitual e apés 4 semanas de
intensa atividade flsica reabilitacional. Usando a tabela de avaliagio da seve-
ridade da DP (UPDRS), com subsascala para menorizagéo, atividade de vida
digria {ADL) e fung@o motora, foi observada significante melhora da UPDRS
no escore motor € ADL no periodo pds reabilitagdo, mas sem alteragéo no
escore de memorizagdo. Apds segmento de & meses, os pacientes que
abandonaram a reabilitagao voltaram a linha de base.

12e¢ FAMILIAL JUVENILE PARKINSONISM: CLINICAL AND
PATHOLOGIC STUDY IN A FAMILY
44(3):437-441, 1994 Takahashi, H. (15 ref) (2)

Os autores descrevem as alteragdes clinicas, laboratoriais e patolégicas,
de duas irmas, que apresentavam parkinsonisma de inicio juvenil, 10 e 9 anos
de idade, sendo que em outros 2 irmaos, também foram relatadas alteragbes
neurolégicas. Nos achados patoldgicos néo foram encontrados os corpisculos
de Lewy.

13+ A CLINICAL GENETIC STUDY OF PARKINSON'S DISEASE:
EVIDENCE FOR DOMINANT TRANSMISSION.
44(3):499-506, 1954 Lazzarini, J. . (60 refy (2)

A participagio da hereditariedade como eticlogia da DP tem sido estudada
deste 1949 até hoje, sem uma concluséo especifica. Os autores usando um
questionario da histéria familiar, entrevista semi-estruturada e exame persona-
lizados dos casos secundarios, foram coletados os achados da prevaléncia da
DP em parentes dos pacientes com DP, vistos consecutivamente, durante 1
ano, e a avaliagio proporgdo de casos secunddrios de DP em fungéo da
complementagdo do pedigree. Os achados sdo compativeis com modelo
autossdmico dominante de hereditariedade, com penetrancia reduzida em
subgrupe de DP.

14« CLOZAPINE: A 2-YEAR OPEN TRIAL IN PARKINSON'S
DISEASE PATIENTS WITH PSYCOSIS
4(3), 544-546, 1994 Factor, S. A. (10 ref) (2)
Os autores realizaram um estudo prospectivo, aberto, em 17 pacientes
com DP, complicado por psicose e tratados com droga antipsicdtica atipica,
clozapina, por um periodo de € a 24 meses, na dosagem de 150 mg/dia, tendo
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como pardmetros a PRS, MMSE e o exame motor da escala unificada de
avaliag@o da DP. Os resultados demanstram que a terapia com a clozapina é
eficaz na tratamento da psicose em pacientes com DP no primeiro e segundo
anos, com declinio apés ¢ segundo ano. Relacionaram o declinio ao aumento
da dose didria da levodopa, progressao da deméncia e intolerancia dos
pacientes a altas doses de clozapina.

15« TOURETTE'S SYNDROME IN A SPECIAL EDUCATION
POPULATION: A PILOT STUDY INVOLVING A SINGLE
SCHOOL DISTRICT

44(4):669-702, 1994 Kurtan, R. e cols (28ref) (3}

Para avaliar o risco maior das criangas em "escolas especiais” apresentam

a 8. Tourette (ST}, foram estudadas 35 criangas que freqlientavam escolas

especiais (EE} e 35 de escolas nommais (EN). No grupo de EE (26%) tinham

tics provéveis ou definitivos versus 2(6%) das EN. Um tergo dos estudarites
com tics preenchiam critérios para S. T., metade dos individuos com tics tinham
evidéncias de diagndstico obscessivo-compulsive (DOG) ou distdrbio da aten-
¢Ao hiperatividade (DAH), Trés estudantes com tics definitivos, aleatoriaments
selecionados, tinham parentes de primeiro grau com tics detectades durante
exame. Considerando-se as limitages do estudo piloto, os autores concluiram
que a ST e as doengas refacionadas aos tics estéo freqiientemente associadas
com a necessidade de educagiio especial, além do fato dos tics estarem
associados com DOC e DAH determinados geneticamente e fazendo parte da

16 « ABNORMAL FACILITATION OF THE RESPONSE TO
TRANSCRANIAL MAGNETIC STIMULATION IN PATIENTS
WITH PARKINSON'S DISEASE

44(4):735-741, 1994 Valls-Sold, J. e cols (29ref) (3)

A facilitagfio do potencial evocado do motor (PEM) obtido por estimulagéo
magnética transcraniana, aumetando a intensidade do estimulo & o grau de
contracéo muscular voluntaria, foi estudada em pacientes com D, Parkinson
{DP) e voluntérios higidos. A intensidade do limiar para elucidar os PEM com
© musculo em repouso, mas diferiu entre os pacientes com DP e os controles.
A ativaggo muscular voluntdria determinou aumento na drea dos PEMs dos
pacientes com DP em relagdo aos controles. Os resultados sugerem que o
controle da excitabilidade do sistema motor é anormal nos pacientes com DP,
com aumento da excitabilidade no repousc e fraca “energizagio® durante
ativagdo muscular voluntéria.

17+ ORAL ADMINISTRATION OF SEMISYNTHETIC
SPHINGOLIPIDS PROMOTES RECOVERY OF STRIATAL
DOPAMINE CONCENTRATIONS IN A MURINE MODEL OF
PARKINSONISM

44(4).748-750, 1994 Schneider, J. S. & DiStefano, L. (13ref) (3)

A neurctoxina MPTP administrada a ratos causa deplegao de dopamina
estriatal que pode ser pelo menos parcialmente revertida pela administracao
cronica, intraperitoneal de gangliosideo GM1. Neste estudo os esfingolipidecs
semisintéticos LIGA 4 e LIGA 20 mostram-se eletivas em reverter pelo menocs
parcialmente as lesdes induzidas pelo MPTP. Os resultados sugeiem que
derivados gangliosideos semisintéticos podem ser superiores a0 GM1 parauso
clinico.

18« LEVODOPA PEAK RESPONSE TIME REFLECTS SEVERITY
OF DOPAMINE NEURON LOSS IN PARKINSON'S DISEASE
44(4):755-757, 1994 Shon, Y. H. ecols (10ref) (3)

Foi mensurado o tempa do pico da resposta (TPR) antiparkinsoniana apés
injecdo de levodopa ou apomorfina em 57 pacientes com DP. O tempo do pico
de resposta {TPR) para levodopa caiu para 53 mais ou menos 6,5 minutos em
em pacientes no estdgio |-l na escala Hoehve Yahr (HY) @ 28 mais ou menas
4, 6 minutos naqueles com estagio IV (PL 0,0005}. Houve uma significante
correlagéio entre o TPR levodopa e a duragio dos sintomas {A=0,65;
P20,0001), mas nao houve correlacdo ne case do TPA da apormofina. Desta
forma o TPR levadopa pode ser utiiizado como indice para o grau de degene-
ragéo dopaminérgica na DP.

19« CLOZAPINE IN HUNTINGTON'S CHOREA
44(5); 821-823, 1994 Bonuccsll, U. e cols. (25 et} (1)

Os autores observaram bons resultados no controle dos movimentos
involuntérios da DH usando doses crescentes de de clozapina (25,50mg/dia e
150mg/dia) per 3 semanas. A melhora foi dose dependente & reduziu-se
significativamente apds uma semana da retirada da medicagio.

20 REDUCED BASAL GANGLIA VOLUME ASSOCIATED WITH
THE GENE FOR HUNTINGTON'S DISEASE IN
ASYMPTOMATIC AT-RISK PERSONS

44(5): 823-828, 1994  Aylward, E.H. e cofs. {37 ref.} (1}

Comparando pessoas com mareador positivo negativo para a DH, os
autores demonstraram redugdes significativas dos ganglios da base mesmo
sem qualquer sintoma clinico. A medida do putamem foi 0 melhor preditor
isolado da associagdo com o marcador para a DH.

21« PROLONGED MRI T2 TIMES OF THE LENTIFORM NUCLEUS
IN IDIOPATHIC SPASMODIC TORTICOLLIS
44(5): 846-850, 1994 Schneider, 8. e cols. (21 ref ) (1)

Na distonia sintomatica tem havido descrigdes de lesdes ciscunscritas ao
striatum, pdlido ou talamo, encontrados em estudos anatomapatolbgicos e de
imagem. O torcicolo espasmdédico idiopdtico é uma distonia focal de origem
desconhecida. Embora distonias idiopéticas possam apresentar mecanismo
patogénico similar ao das distonias em geral, estudos anatomopatolégicos e
de imagem néo tém demonstrado anormalidades consistentes com esta con-
di¢io. Os autores estudaram, através de RM high-field, os nicieos da base de
pacientes com torgicolo espasmédico e controles. Conciuiram que os valores,
em T2, ¢alculados para o putamen e o palido em ambos os lados eram
significativamente maiores no nucleo lentitorme de pacientes comparados a
controles. O achado sugere gliose focal e pode corresponder a descrigdo
anatomopatolégica precoce de gliose na distonia idiopdtica.

22 e AKINESIA IN PARKINSON'S DISEASE. | SHORTEMING OF
SIMPLE REACTION TIME WITH FOCAL, SINGLE-PULSE
TRANSCRANIAL MAGNETIC STIMULATION

44(5): 884-891, 1994 Pascual-Leone, A. e cois (59 ref) (1)

A demora na iniciagdo do movimento (acinesia) e a demora na realizagdo
dele (bradicinesia) sdo manifestagdes cardinais da DP. A acinesia é marcada
por tempo de reagdo prolongade e a bradicinesia leva a prolongado tempe de
maovimento. Os autores estudaram os efeitos da estimulagéo magnética trans-
craniana do cortex motor no tempo de reagdo (TR) de pacientes com DP
comparados a normais. Concluiram que, possivelmente, o TR aumentado dos
parkinsonianos esteja associado a aumento da excitabilidade cortical de dreas
relacionadas ao pré movimento.

23« AKINESIA IN PARKINSON’S DISEASE. If EFFECTS OF
SUBTHRESHOLD REPETITIVE TRANSCRANIAL MOTOR
CORTEX STIMULATION

44{5).692-898, 1994 Pascual-Leone, A. e cols. (54 ref } (1)

Os autores avaliaram a eficacia da estimulagdo magnética trangcraniana
do cértex motor em pacientes com DP. Observou-se importante melhora.
Comenta-se que esta pode vir a ser uma alternativa terapéutica importante
mas que necessita maiores estudos.

24 « EFFECT OF PERIPHERAL
CATECHOL-O-METHYLTRANSFERASE INHIBITION ON THE
PHARMACOKINETICS AND PHARMACODYNAMICS OF
LEVODOPA IN PARKINSONIAN PATIETNS

44(5): 913-319, 1994 Nutt, J.G. e cols. {33 ref} (1}

A COMT metaboliza uma porgo da levodopa administtada e entéic atorna
néo disponivel para a converséo a dopamina no cérebro. Em estudo aberto, os
autores examinaram os efeitos do entacapene, uminibidor periférico da COMT,
administrado agudamente ou por 8 semanas, na farmacocinética e fammacodi-
namica da levodopa em 15 parkinsonianos com resposta flutuante & levodopa.
Concluiram que a inibigio da COMT pelo entacapone aumenta a meia vida da
levedopa e aumenta os efeitos antiparkinsonianos de doses isoladas ou
repetidas de levodopa.

25 e CLOZAPINE TREATMENT OF SPASMODIC TORTICOLLIS
44(5): 957-956, 1894 Thigl, A. e cols. {10 ref) (1)
Utilizando 300mg por dia de clozapina por vérias semanas em pacientes

com forcicolo espasmédico, em estudo aberto, nenhum beneficio terapéutico
foi observado.

26 e INITIAL AND FOLLOW-UP BRAIN MRI FINDINGS AND
CORRELATION WITH THE CLINICAL COURSE IN WILSON'S
DISEASE

44(6):1064-68, 1994  FRoh,J.K. & cols. (19 ref) (1)

Os autores avaliaram os dados de BM antes e apos tratamento com

D-penicitamida em 25 pacientes com doenga de Wilson sintomética (16 com
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sagmento). Antos do tratamento as alteragGes mais comuns foram: no tdlamo
bilateralmente, tronco @ niiclecs da base. Com o tratamento, as hiperintensi-
dades e os sintomas neurclégicos melhoraram em 88% dos pacientes mas &
atrofia cerebral ndo se medificou.

27 « TREATMENT WITH D-PENICILLAMINE IMPROVES
DOPAMINE D2-RECEPTOR BINDING AND T2-SIGNAL
INTENSITY IN DE NOVO WIOSON'S DISEASE

44(6):1079-82, 1994 Schwarz,J. & cols. (16 ref} (1)

Os sutores observaram sinais de RM (intensidade do sinal em T2) @ a
fung&o do receptor D2 (por 123 |-IBZM-SPECT & 18F-dopa-PET) em 2 pacien-
tes com doenga de Wilson antes e depois do tratamento com D-penicilamida
{300 mg/dia com aumento gradual ate 1200 mg/dia por mais de 1 més}.
Concluiram por melhora em ambos os pardmetros, sugerindo, pelo menos em
parte, defeitc reversivel dos neurdnios ostriatais.

28 ¢ CAG REPEAT SIZE AND CLINICAL PRESENTATION IN
HUNTINGTON'S DISEASE
44(6):1137-143, 1994  Ashizawa,T. & cols. (43 ref) (1)

A mutagio especifica da doen¢a de Huntington é uma expanséo do
trinucleotideo CAG na gene IT15 no cromossoma 4p. Examinado o relaciona-
mento entre o tamanhao da repetigic do CAG e a apresentagio clinica em 36
pacientes com diagnéstico presumido de DH o5 autores concluiram que: 1)
pacientes sem histéria familiar de DH freqiientements néo mostram expansao
das repetigles de CAG; 2) o sexo dos parentes afetados infliiencia tanto o
tamanho da repetigio do CAG quanto a expresséo fenotipica do gene da DH
na prole,

29+ RESEARCH OPPORTUNITIES IN DYSTONIA: NATIONAL
INSTITUTE OF NEUROLOGICAL DISORDERS AND STROKE
WORKSHOP SUMMARY

44(6):1177-179, 1994  Spinella,G.M. & Sheridan,P.H. ()} (1)

Trata-se de um resumo de um *Workshop" realizade em Bethesda, em
1993, vistas a reunir conhacimenltos das droas bésica @ clinica, progressos nas
pesquisas, recentes avangos tecnoldgicos e futuras prioridades nas pesquisas
a respeito de distonia.

Neurofisiologia Clinica

1 s LONGITUDINAL STUDY OF BRAINSTEM AUDITORY
EVOCAD RESPONSE IN 87 NORMAL HUMAN SUBJECTS
44(3):528-532, 1994 Tusa, A. J. & cols (10 ref) (2)

A resposia evocada auditiva do tronco (BAERS) é usada para avaliagéio da
audigiio e funglo neurolégica do VIll nervo craniang e tronce, Os autores
avaliaram a reprodutibilidade da BAERs em 87 individucs normais, em um
estudo longitudinal, para estimar o coeficiente de corelagéo, variabilidade do
intervalo da pico e a razéio da amplitude entre um teste no dia & apds 2 anos.

2 e ELECTROENCEPHALOGRAPHIC SLEEP PATTERSIN
POST-ANOXIC STUPOR AND COMA
44(4):758-760, 1994 Hulihan Jr, J. F. & Syna, 0. R. {10ref} (3)

Foram analisados EEGs realizados durante periodo de 6 meses em
pacientes com comprometimente do nivel de consciéncia segundo hipoxia
aguda ou anoxia (total de 17 EEGe em 14 pacientes), Fusos de sono estavam
presentes em &/8 EEGs de pacientes com estupor, em 3/9 EEGs de pacientes
comatosos, em 810 EEGs de patientes que eventualmente morreram, @ em
3/3 EEGis daqueles que recuperaram a consciéncia. Quando os fusos ou a
reatividade da atividade elétrica cerebral estavam ausentes o progndstico era
pior, com ébito ou estado vegetativo persistents, embora suas presencas nao
indiquem um prognéstico favordvel.

3 « LATENCY AND DURATION OF THE MUSCLE SILENT
PERIOD FOLLOWING TRANSCRANIAL MAGNETIC
STIMULATION IN MULTIPLE SCLEROSIS, CEREBRAL
ISCHEMIA, AND OTHER UPPER MOTONEURON LESIONS

44(5): 936-840, 1994 Haug, B.A. 8 cols {31 ref) (1)

Em misculos com contragio muscutar voluntéria sustentada a atividade
EMG & transitoriamenta inibide apds estimulagio magnética transcraniana. Os
autoras registraram este periodo silencioso pés-excitatdric com estimulos
individuais de 1.5 do musculo interésseoc dorsal em 65 pacientes neuroldgicos,
comparados & 20 controles normais. O perfede silencioso foi significantemente
maior no lado parélico na isquemia cerebral e nas doengas inflamatdrias

crénicas (esclerose multipla & neurosarcoidose). Similar tandéncia foi observa-
da nas lesBes piramidais devidas a lumores e trauma medular. O periodo
silencioso & depsndente da integraglio das vias excitatdrias e inibitérias s,
possivelmente, dos sistemas reflexos sensoriomotores.

4 « CORRELATION OF SOMATOSENSORY CENTRAL
CONDUCTION TIME WITH HEIGHT
44(6):1115-119, 1994 Ozaki, 1. & cois. (12 raf) (1)

Havia significante correlaggo entre o incio do tempo de condugéio central
{TCC) mas ndo com o pico do TCC e a altura do paciente. Estes dados sugerem
que a medida convencional do pico do TCC a partir do nervo mediano pode ser
inadequado.

Neuromuscular

1 « HIGH-DOSE INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIM THERAPY
IN CHRONIC PROGRESSIVE LUMBOSSACRAL
PLEXOPATHY

44(2):248-250, 1394 Vema, A. & Bradley, W. G. {14 ref)

Em dais pacientes com plexopalia lombossacra progressiva, bons resutta-
dos foram obtidos com aitas doses endovenosas de imunoglobulinas (0, 8g/kg
por dia por 5 dias, seguida por uma dosa semanal de 0.8g/kg em um dos
pacierites). Em um dos pacientes a metade da dose anterior ndio havia dado
bons resultados e o dobro associou-se a melhora significante. Os autores
discutem diagndstico diferencial e classificacio das polirradiculoneuropatias
inflamatérias desmialinizantes.

2 o« INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN TREATMENT IN
PATIENTS WITH MOTOR NEURON SYNDROMES
ASSOCIATED WITH ANTI-GM1 ANTIBODIES: A
DOUBLE-BLIND, PLACEBO CONTROLLED STUDY

44(3):429-432, 1994 Azulay, J. P. e cols (12 ref) (2}

0O sfndrame do neurénio motor assoclada ao anticorpo anti-GM?1, pode ser
dividido em dois grupos: neuropatia motora multifocal { MMN ) e sindrome do
neurtnio motar inferior (LMNS). Os autores estudaram os efeitos da adminis-
tragdo intravenosa de de imunaglobulina (IVig) em 12 pacientes com a sindro-
me do neurdnio molor associada ao anticorpo anti-GM1 (5 pacientes com MMN
8 7 pacientes com LMNS), através de estudo duplo cego, com grupo placebo
controle. Comparado com o placebo, a IVIg induziu um significante aumento
da forga muscular somente nos pacientes com bloqueio da condugao,

3 o+ VERYLONG-CHAIN ACYL COENZYME A DEHYDROGENASE
DEFICIENCY PRESENTING WITH EXERCISE-INDUCED
MYOGLOBINURIA

44(3):467-473, 1994 Oigivie, 1. (23 ref) (2)

Os &cidos graxos s3o impontantes como fonte de energia para o musculy,
particularmente durante a corrida ou exercicio prolongado. Os acidos graxos
de cadeia longa sdo metabolizados predominantemente na mitocondria, um
processo que requer & ativagio de seu ester acetil cosnzima A (acetil-CoA}.
Os autores descrevem um caso de um paciente de 21 anos, que apresentava
episddios recorrentes de dor muscular e mioglobintria apos exercicio prolon-
gado ou corida. O estudo da mitocbndria muscular isoladamente, mostrou
baixo fluxo de B-oxidagio e somente a presenca de saturagio de esteres
acetil-CoA ds écicos graxos de cadeia longa. Este achado sugeria defeito da
de hidrogenagao de esteres acetil-CoA de cadeia longa, gue foi confirmado
pela medida da atividade enzimética muscular, fracéo mitocondrial plaquetéria
o fibroblasto homogenado. Este estudo indica que & deficidneia enzimética de
ostares aceti-CoA de cadeia longa, que atravessa a membrana, & a causa de
dor muscular e rabdomiclise.

4 o FAMILIAL AUTOIMMUNE MYASTHENIA GRAVIS
44(3):551-554, 1994 Bargoffen, J. e cols {10 ref) (2)

Os autores descrevem uma familia com pais consanglineos, que, de 10
filhos, 5 eram afetados por miastenia gravis autoimune, de inicio tardio. O
estudo desta famfia indica a probabilidade de envolvimento genético nasta
doenga, A andlise do HLA, receptor antiacetilcolina e receptor da célula-T
sugere que esles sejam os candidatos génicos desta doenga tamiliar.
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§ e EXCESSIVE MUSCULAR FATIGUE IN THE
POSTPOLIOMYELITIS SYNDROME
44(4):642-648, 1994 Sharma, K. R. (24ref} (3)

Um estudo foi desenvolvido para investigar a sindrome pés-poliomelites
{SPP}, com fatigabilidade muscular excessiva. Foram realizadas medidas de
forga e tempo de relaxamento além da espectroscopia com 31 P por RM,
durante exercicio voluntério intarmitante de baixa inlensidade e isométrico, no
musculo tibial anterior. Tanto a contragdo voluntaria méxima, quantc a forga
toténica declinaram significativamente mais durante o exercicio e subsequen-
temente com recuperag&o menor nos pacientes com SPP que nos controles.
Entretanto, o pH intracelutar e a fosfocreatina nao foram diferentes entre os 2
grupoes, durante o repouso ou exercicio, ou recuperagéo, sugerinde que a fadiga
maior na SPP néo ocorria por mudangas nos metabdlitos. Por outro lade, ©
tempo de relaxamento pré-exercicio estava significativamente prolongado no
SPP em relagfio ao controle @ o declinio da forga, estava significativamente
prolongado nos pacientes com SPP, sugerindo comprometimento da cinética
do calcio e da ativagiio acima da membrama muscular.

6 « ACUTE SENSORY NEUROPATHY: REPORT OF A CHILD
WITH REMARKABLE CLINICAL RECOVERY
44(4).762-764, 1994 Femdndez, J. M. e cols  (10ref) (3)

E feito o relato de um paciente do sexo masculino, 9 anos de idade, que
se apresentou com neuronopatia sensorial aguda, com potenciais de agéo
sensitivas abolidas e bidpsias do nervo sural mostrandc severa perda de fibras
mislinizadas e obteve recuperagéo clinica quase completa, o que é raro nesta
condigo.

7 & BRAQUIAL PLEXUS COMPRESSION BY HEMATOMA
FOLLOWING JUGULAR PUNCTURE
44(4):775-776, 1994 Fuller, G. N, e cols (6ref) (3}

Os autores relatam dols casos de compresséa do tronco superior do plexo
braquial por hematoma apés pungéc jugular. No primeira caso a CT confimou
o diagndstico, ambos tiveram tratamenta canservador e com &tima recupera-
¢80, inclusive com manutengge da anticoagulaglio no segundo ¢aso.

8 s EXPRESSION OF ENDOTHELIAL LEUKOCYTE ADHESION
MOLECULE-1 (ELAM-1} IN CHRONIC INFLAMMATORY
DEMYELINATING POLYNEUROPATRHY

44(5): 946-950, 1994 Oka, N. ecals. 21 ref.) (1)

Os autores usaram imunocitoquimica para identificar células andoteliais
ativadas e os ligantes das células infiltrantes nas biopsias do nervo sural de 30
pacientes com neuropatia periférica. Observaram que na polineurcpatia infla-
matdria desmielinizante crénica a ELAM-1 foi detectada nos vasos epinsurais
de 5 entre 10 pacientes. Mondcitos CD68 positivos faram usualmente obser-
vados nos locais endoteliais ELAM-1 positivos & nos tecidos perivasculares
enquanto células sialyl-Lewis x positivas eram detectadas principalmente na
limina aderente as células endoteliais ELM-1 positivas, Os achados sugerem
que as células endoteliais tenham papel no extravasamento de células infiltran-
tes nesta polineurcpatia.

9 ¢ PROGRESSION OF MULTIFOCAL MOTOR NEUROPATHY
DURING APPARENTLY SUCCESSFUL TREATMENT WITH
HUMAN IMMUNOQGLOBULIN

44(5): 967-968, 1994 Elliott, J. & Pestronk, A. (10 ref) (1)

E relatado o caso de um paciente com neuropatia motora multifocal em
tratamento com imunoglobulina humana que apresentou quadro de piora
abaixo dos parAmetros iniciais na forga muscular apds um periodo de melhora.
Este caso sugere que & imunoglobulina pode néo limitar a progressio da MMN,
reduzindo sua utilidade como terapdutica cronica.

10+ ANTI-MAG ANTIBODIES: MAJOR EFFECTS OF ANTIGEN
PURITY AND ANTIBODY CROSS-REACTIVITY ON ELISA
RESULTS AND CLINICAL CORRELATION

44(8):1131-137, 1994 Pastronk,A. & cols, (37 raf) (1)

Vérios laboratérios t8m incluido a dosagem de proteina sérica IGM asso-
ciada a glicoproteina associada a mielina (MAG), em {ungBo de que alguns
estudos tdm demonstrado gque metade das proteinas IGM do soro estéio
associadas a polineuropatia correlacionada a MAG. A presenca da proteina
sérica IGM associada a glicoproteina associada a mielina (MAG) & importante
de 2 formas: 1) quando detectada apenas no teste de ELISA mas néo no
Western blot, a polineuropatia associa-se a distrbios de marcha e sio motoras
assimétricas; 2} quando a MAG ¢ detectada por ELISA e por Western blot a
polineuropatia ¢ distal, sensitivo-motora e com dados de desmielinizagéo nos
estudos de eletrodiagndstico.

11 ¢ SERUM LEVELS OF SOLUBLE E-SELECTIN (ELAM-1) IN
IMMUNE-MEDIATED NEUROPHATIES
44(8):1153-158, 1994  Harung, H.-P. & cols. (44 ref) (1)

As moléculas de adesfio estdo intimamente envolvidas nas resposta
inflamatérias. Os autores estudaram as concentragbes séricas da forma soltivel
de E-selectina em 187 pacientes com neuropatias de diversas etiologias, 54
néo inflamatérias & 15 controles. Concluiram que as concentragfes de E-se-
lectina estdo aumentadas nas neuropatias inflamatérias e provavelmente re-
fletem uma ativag@o da célula endotelial precoce na seqiéncia de eventos
imunopatoldgicos que levam ao dano nervoso.

Propedéutica / Laboratorio /
Anatomia / Educa¢ido Médica

1 « MUSICAL AUDITORY HALLUCINATIONS CAUSED BY A
BRAINSTEM LESION
44(1):156-158, 1534 Murata, S. e cols (10 ref) (1)

E relatado o caso de um paciente com hemorragia do tegmenta pontin
direito, com perda da audigéio, deste lado que comegou a perceber alucinagties
musicais ipsilaterais. Duas semanas mais tarde a audig#o voltou e as alugina-
¢des desapareceram. Os autcres fazem revis@o dos casos relatados na litera-
tura com manifestagdes semalhantes.

2 o RECURRENT ATTACKS WITH SKEW DESVIATION,
TORSIONAL NYSTAGMUS AND CONTRACTION OF THE
LEFT FRONTALIS MUSCLE

44(1):177-178, 1994 Straube, A. e cols (7 ref) (1)

Trata-se do relato de um paciente que apresentava freqUentes crises de
contragdo focal do musculo frontal esquerdo e oscilopsia devido a desvio
angular paroxistico e nistagmo de torséio. Os autores acreditam que a explica-
¢80 mais provével para este caso seria um sindrome de compressao vascular
periférica. Ativagio paroxistica dos ramos anterior e posterior dos canais
semicirculares , 0 ramo posterior dentro do nervo vestibular esquerdo e as fibras
do nervo facial poderiam explicar as manifestactes.

3 e IMPROVEMENT OF LEFT UNILATERAL SPATIAL NEGLECT
IN A LINE EXTENSION TASK
44(2):294-298, 1994 ishiai, 8. e cols (32 ref) (1)

Pacientes com "unilateral neglect” devido a lesGes do hemisfério cerebral
direito tipicamente falham em perceber e explorar objelos do lado esquerdo.
Teorias recentes a respeito apontam para o falo de que se trataria de um
distdrbio complexo, com diversos componentes tais como distirbios de aten-
¢80, deintengio e de desordens de representagdo. Os autores avaliaram vérios
aspectos de pacientes com les@io do lobo parietal e entre outros dados,
observaram que a hipocinesia direcional tem pequena participagéic na neglect
espacial unilateral esquerda.

4 « CIRCADIAN SNEEZING
44(3):369-375, 1994 Grant, A. C & Roter, E. P. {33 ref)

Os autores registraram a ocorréncia de espirros, no intervalo de 6 meses,
de uma estudante de medicina. Foram registrados, em 69 dias, 118 espiros,
que ocorreram principalmente pela manhi. Foram descartadas quaisquer
outras causas de espirro (alergia, uso de medicamentos), sendo correlacionade
este achade ao ciclo circadianc.

§ « INDUCTION OF VISUAL EXTINCTION BY RAPID-RATE
TRANSCRANIAL MANETIC STIMULATION OF PARIETAL
LOBE

44(3):494-498, 1994 Pascual-Lecne, A. 8 cois {21 ref} (2)

Os autores usando estimulos magnéticos transcranianos (rTMS), de rapida
velocidade, e repstitivamente, estudaram de modo ndo invasivo, a atengdo
visual humana. Foram estudados 6 pessoas voluntérias, destras, o estimulo
visual foi com asterisco simples, para astudo do Iado direito ou esquerdo, ou
duplo para estudo dos dois lados simultameamente. Durante os estimulos
visuais foi o rTMS focal em seqiéncia de 5 pulsos de 25 Hz e 115% da
intensidade limiar subjetiva motora, com escalpes na posigio 01, 02, P3, P4,
T5 ou Té. Foi concluido que o rTMS no iobo occipital causa uma detecgaio
sensorial do estimulo visual, e no lobo parietal pode induzir extingéo seletiva
da visdo contralateral durante o astimulo visual duplo.
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& « NEUROPSYCHOLOGICAL AND NEURORADIOLOGIC
CORRELATES OF EMOTIONAL PROSODY
COMPREHENSION

44(3):515-522, 1994 Starkstein, 8. E. e cols (30 ref} (2)

A prosddia é definida como uma linha melddica na fala, produzida pela
variagdo do torn, ritmo e énfase da pronuncia. Podemos encontrar dois tipos
de aprosodia: afetiva que é definida como perda ou dificuldade de expressao,
repeticio ou compreensio da entonagéio emocienal da fala, e a proposicional
que & caracterizada pela perda ou deficiéncia na expressio, repeticio ou
compreensio da sentenga com contetdo proposicional, como pergunta, co-
mando ou afirmagéo. Os autores estudaram 59 pacientes com stroke agudo,
que apresentavam aprosodia de compreensao emocional. Vinte e nove pacien-
tes apresentaram aproscdia emocional, tendo alta freqliéncia de lesdo do
hemisfério direito, envolvendo os génglios da base e cortex parietotemporal 8
maior atrofia frontal e diencefélica.

7 o ASSESSMENT: MELODIC INTONATION THERAPY. Report of
Therapeutics and Technology Assessment Subcommittee
of the American Academy of Neurology
44 (3):566-568, 1994 (8ref) (2)
Sao apresentados os parametros da Terapia de enfonagao melédica, um
método terapéutico para tratamento da afasia de Broca mas sem eficécia em
outras formas de afasia.

8 » SUSAC'S SYNDROME: THE TRIAD OF MICROANGIOPATHY
OF THE BRAIN AND RETINA WITH HEARING LOSS IN
YOUNG WOMEN

44(4):591-93, 1994 Susac, J. O. (13ref (3)

O sindrome de Susac é caracterizado a partir da triade encefalopatia,
oclusbes de ramos da anéra retiniana e perda auditiva. Acomete exclusivamente
mulheres, na faixa dos 31 aos 41 anos de idade, sendo a patogénese desconhe-
cida e as bidpsias cerebrais mostrande microinfartos e angites das artericlas
envolvendo a substincia branca e a substdncia cinzenta. O EEG mostra lentifica-
¢aodifusa, o LCR com hiperproteinorraquia e minima pleocitose e ana RM infartos
na substéncia branca e cinzenta com atrofia na fase crbnica. A doenga é
geralmente auto-limitada, com a eficécia do tratamento incerta, o principal diag-
nostico diferencial é a Esclerose Multipla.

9 o IDIOPATHIC RECURRING STUPOR
44(4):621-625, 1994 Tinuper, P. e cols. {35raf) (3)

Os autores descrevem Irés casos de estupor idiopético, atastando disfun-
¢Oes cerebrais de origem metabdlica, tdxica ou estrutural. Os EEGs ictais sdo
caracterizados por atividades rdpidas (14-16 HZ) e atividade de base nio
reativa. A administragio do Flumazenil, um antagonista do receptor benzoa-
diazepinico, resolveu as alteragfes clinicas e do EEG. Em todos os pacientes
foi encontrado durante o periodo ictal marcante aumento de atividade seme-
lhante aos benzoadiazepinicos identificados como um endozepina-4 e tudo
sugere que 0 excesso desta Ultima pode ser a causa do ERL

10 e ROLE OF PONTINE NUCLEI DAMAGE IN SMOOTH PURSUIT
IMPAIRMENT OF PROGRESSIVE SUPRANUCLEAR PALSY:
ACLINICAL-PATHOLOGIC STUDY

44(4).:716-721, 1994 Malessa, K. e cols {48ref) (3)

Os autores realizaram um estudc guantitativo dos nlicleos pontines na
base da ponte e semi-quantitativo das estruturas extra-pontinas envolvidas nos
movimentos de lateralidade em 4 pacientes com diagndstico de PSP histofa-
tologicamente confirmados e detectaram uma significante perda neuronal em
todos os nicleos da base da ponte e discretas alteragBes das estruturas
extra-pontinas nestes pacientes.

11 e THE THALAMIC ATAXIA SYNDROME
44(5): 810-814, 1994 Soiomon, D.H. ecols. {44 raf } (1)

A hemiataxia e perda hemissensitiva em um paciente com lesao confirma-
da patologicamente no niicleo ventrolateral do talamo foi designada por Garcin,
em 1966, como sindrome cerebela-taldmica, Hemiparesia atéxica pode ocorrer
em lesdes do trato piramidal contralateral desde a substincia branca subcorti-
cal até a ponte. A fraqueza é devida ao envolvimento do trato coricospinal. Em
contraste com a hemiparesia atéxica, hd preeminenie perda hemissensitiva
com nenhuma fraqueza ou apenas hemiparesiaa transitéria discreta. Nestes
trabalhos s@o relatados e discutidos os dados de 10 pacientes com sinais
cerebelares unilaterais, ataxia e perda sensoriais devido a acidentes vasculares
cerebrais talamicos.

12+ THE MATTIS DEMENTIA RATING SCALE: NORMATIVE DATA
FROM 1.001 HEALTHY VOLUNTEERS
44(5): 964-966, 1994 Schmidt, R. e cols. {10 ref) (1)

Utilizando a MDRS a 1001 voluntdrios sauddveis entre 50 e 80 ancs
observou-se gue 0 nivel educacicnal e a idade mas n&o outros pardmetros
socio-demograficos ou fatores de risco para A.V.C. estavam associados aos
escores pelo MDRS,

13+ ANOSOGNOSIA AND THE INTRACAROTID AMOBARBITAL
PROCEDURE (WADA TEST)
44(5): 978-879, 1994 Durkin, MW. e cols. (7 ref} (1)

Anosognosia é a inabilidade de uma pessoa reconhecer que tem uma
doenga ou defeito. E relatada mais freqitentemente apds lesdes direitas que
esquerdas, mas isto pode decorrer de vies introduzide pela afasia. Neste
estudo sdo discutidos diversos aspectos deste assunto em relago ao teste de
Wada.

14« UHTHOFF’S SYMPTOM IN DISORDERS OF THE ANTERIOR
VISUAL PATHWAYS
44(5):1036-38, 1994 Lepore,F.E. (14 ref) (1)

O sinal de Uhtoff foi descrito em 1890 como uma picra da visao associada
ao exarcicio fisico. O autor verificou que, em 18 pacientes {entre 100 com
patologia pré geniculada) 8 ndo sofriam de EM condigdo mais comumente
associada ao SU. Come desencadeantes mais comuns deste sinal chserva-
ram-se. banho quente e exercicios. As variagies no estado metabdlico do
canal ibnico que alterariam as propriedades de condugéo nas fibras desmieli-
nizadas justificariam este sinal apenas nos pacientes com doenga desmielini-
zante e ndo nas outras condigdes.

15« MOTOR NEGLECT ASSOCIATED WITH A DISCRETE
PARIETAL LESION
44(6):1164,166, 1994  Triggs,W.J. & cols. (10 ref) (1)

A sindrome "neglect” constitui-se em falha de relatar, responder ou orientar
para um novo ou significante estimulo cposto & lesfio cerebral, quando esta
falha ndo pode ser atribuida a defeitos motoras ou sensoriais. *Neglect"
consiste de defeitos mais complexos, incluindo falha em mecanismos senso-
riais de ateng@o e mecanismos motores de intengdo. Neste estudo é relatado
o0 caso de um paciente com lesao confinada ao lobo parietal e estudado através
da RM e estimulagdo magnética transcraniana.

SIDA /HTLV-1

T e VER EXPRESSION OF NEF AS A MARKER FOR
RESTRICTED HIV-1 INFECTION OF ASTROCYTES IN
POSTMORTEM PEDIATRIC CENTRAL NERVOUS TISSUES

44(3):474-481, 1994 Saito, Y. {72 ref) (2)

Em estudos prévios , usando a amplificagéo da PCR de genes HIV obtides
de tecide infectado de criangas que marreram com encefalite por AIDS, foi
mostrado que a leitura da estrutura do HIV-1, regulada pelo gene nef estava
aberta, 0 que sugere que a proteina neffoi expressiva. Neste estudo, 0s autores
usando a imunocitoquimica e a hibridizagéo in sito com sonda nef especifica,
de tecido do SNC de criangas, post mortemn, demonstraram que RNA mensa-
geiro nef e a proteina, estido presentes em 20% dos astrécitos dos lecidos
estudados.

2 « HIV-1INFECTION OF SUBCORTICAL ASTROCYTES IN THE
PEDIATRIC CENTRAL NERVOUS SYSTEM
44(3):481-487, 1994 Tornatore, C. (47 ref} (2}

Os autores examinaram tecidos autopsiados, de 12 criangas com AIDS
associado a encefalopatia, com a presenga de astrécitos infectados pelo HIV,
através da técnica de imunocitoquimica e hibridizagio in sifo, para detectar
acido nucleico especifico viral. Foi identificado dcido nucleico HIV em astrécito
da substincia branca subcortical, em 4 pacientes, com moderada & extensa
loucoencefalite. A proteina nef HIV foi encontrada em astrécitos de 2 destes
pacientes.

3 « CYTOMEGALOVIRUS ENCEFALITIS IN ACQUIRED
IMMUNODEFICIENCY SYNDROME (AIDS).
44(3):507-515, 1994 Hofland, N. R. {32 ref) (2)
Citomegalovirus é uma das causas mais comuns de infecgo viral oportu-
nistica, em pacientes com AIDS. A encefalite por citomegaloviruys {CMVE) &
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diagnosticada freqUentemente, somente effestudos post mortem, pois clinica-
mente seu diagnostico ndio ¢ bem identificado. Os autores descrevem os
achados clinicos, radioldgicos e laboratoriais da CMVE, em estudo retrospec-
tivo de 14 pacientes, confirmados por autdpsia, comparados com grupo con-
trole de pacientes com AlDS mais sem CMVE.

4 o LACK OF ANTI-COXIELLA BURNETTI SEROPOSITIVITY IN
PATIENTS WITH HTLV-1 ASSOCIATED MYELOPATHY
44 (3): 571, 1994 fjichi, 8. @ cols (7 ref) (2)

Os autores realizaram um estudo tentando determinar o quanto a infecgéo
pela C. burretti, é um cofator para o desenvolvimento da paraparesia espatica
tropical/ mielopatia associada ao HTLV-1 (HAM/TSP). Foram realizados estu-
dos scroldgicos, para identificagdo de C. bumstti, em 5 pacientes com
HAM/TSP e 20 pacientes assintomaticos contaminados pelo HTLV-1. Todas
as amostras foram negativas para C. burnetti.

5 e« THE RELATIONSHIP BETWEEN AGE AND COGNITIVE
IMPAIRMENT IN HIV-1 INFECTION: FINDINGS FROM THE
MULTICENTER AIDS COHORT STUDY AND A CLINICAL
COHORT

44(5): 929-335, 1994 van Gorp, W.G. e cols. (43 ref) (1)

Embora estudos tenham demonstrado que hé envolvimento tanto cértico
quanto subcortical na infecgo pelo HIV-1,envolvimento diferenciado & obser-
vado nas estruturas subcorticais tanto nos estudos patolégicos quanto nos de
metabolismo. O padrao neuropsicolégico mais freqlientemente lembra o da
deméncia subcortical, com lentificagdo no tempo de reagéc e na velocidade
psicomotara bem como diminuigao da meménia. Em individuos com niveis de
instrucdo mais baixos, infectados pelo HIV, hd um aumento de quase duas
vézes na freqiéncia de comprometimento neuropsicoldgico em comparacgao
a0s seus pares soronegativos. Os autores avaliaram se a idade representa
fisco adicional para apresenga de disfungéo neuropsicolgica relacionada ao
HIV. Encontraram que a idade e o soroestado tdm muitos efeitos em varios
parametros mas tende a um efeito interativo em apenas uma medida.

6 o EXPRESSION OF HiV-1 AND INTERLEUKIN-6 IN
LUMBOSACRAL DORSAL ROOT GANGLIA OF PATIENTS
WITH AlIDS

44(6):1120-130, 1994  Yoshioka, M. & cofs. (54 ref} (1)

Sistema nervoso periférica na SIDA: 30% com manifestagSes clinicas ou
eletrofisioldgicas; 75% com alteragio A autopsia; 30% com neuropatia doloro-
sa, que cursa com degeneracgie axonal normal distal (PSN). Em autdpsias,
degeneragioo seletiva do trate grdcil rostral acompanha uma ganglionite
discreta do ganglio da raiz dorsal {GRD). Dados recentes demonstram que a
PSN é uma neuropatia “dyring back® onde a degeneragio priméria ocorre
primeiro no neurdnio sensitive. Os autores concluiram que baixos niveis de
replicagéio ou expressao de citoquinas pode ter participagdo na degeneragic
subclinica dos neurénios sensitivos freqilentemente observada no GRD dos
pacientas com SIDA,

Trauma

1 » PRESENTING SYMPTOMS AND SIGNS AFTER WHIPLA SH
INJURY: THE INFLUENCE OF ACCIDENT MECHANISMS
44(4).688-693, 1994 Sturzenegger, M. e cols (33ref) (3)

O objetiva do trabalho foi verificar a relagdo entre 0s mecanismos do
acidente e os achados iniciais apds lesao "whiphash®, através de um estudo
de cohort avaliando-se 137 pacientes consecutivos excluidos fraturas efou
luxagdes da coluna cervical, TCE e doengas neurolégicas prévias. Foram
analisados varios aspectos associados ao acidente, intensidade, tempo e
localizagdo dos sintomas clinicos e neurologicos iniciais, além dos sintomas
neurolégicos um escore de miltiplo sintomas. A posigao do passageiro no
carro, o uso do cinto de seguranga e a presenga de apoio de cabaga nio tiveram
relagao significante com os achados analisados. A inclinagao ou rotagao da
cabega no momento do impacto estavam associadas a maior freqléncia de
multiplos sintomas, além de sintomas e sinais mais severos de comptometi-
mento cervical musculoligamentar e lesdo neurolégica e particularmente radi-
cular, Passageiros despreparados tinham freqiéncia maior de muitiplos sinto-
mas com cefaléias mais intensas. ColisGes eslavam associadas com freqlién-
cia maior de multiplos sintomas especialmente disfungéio de nervos cranianos
e tronco cerebral. Trés fatores relacionados ao acidente estdo associados a
sinlomas e sinais mais severos: passageiros despreparados, colisdes pelolado
de trds com ou sem impacto frontal e rotagéio ou inclinagio da cabega no
momento do impacto, N&o influenciavam a intensidade dos sintornas e disfun-
¢des neuroldgicas: posigio do passageiro no carro, o usa do cinta de seguranga
e a presanga do apoio para a cabega ng banco.

Tumores

T o EVIDENCE OF ALLELIC IMBALANCE OF CHROMOSOME &
IN HUMAN ASTROCYTOMAS
44(3):533-536, 1994 Liang, B. C. (27 ref) (2)

A transferéncia do cromossoma 6 humano, pode suprmir o fenttipo
maligno do melanoma, que tem origem de ectoderma neural. Trinta por cento
dos gliomas apresentam anomalias no cromossomo 6. Os autores realizaram
andlise polimorfa de uma parte restrita de fragmento, para determinar a
importdncia da perda do alelo do cromossoma 6 nos gliomas. Foram estudados
amostras de 20 pares, sendo gliomas de diversos graus. A perda génica do
cromossoma 6 ¢ freqlente nas necplasias gliais.

2 » FOCAL TECTAL TUMORS: MANAGEMENT AND PROGNOSIS
44(5): 953-956, 1994 Squiras, L.A. (10 ref.) (1)

Os autores relatam sua experiéncia ao longo de 7 anos, com o diagnéstico
& tratamento de 12 ¢riangas com tumores do tecto do mesencafalo. Todos

tratados com shunt ventriculo-peritoneal. Outros tratamentos: radiagio e qui-
mioterapia ou apenas radioterapia.
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