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Distirbios do Sono

®  Effects of bromocriptine on periodic limb movements in human
narcolepsy
43(10):2134-36, 1993 Boivin e cois 10 rof (1}

Narcolepsia & um distirblo caracterizado por episddios de sono imesistivel e
ataques catapléticos. Os pacientes narcolépticos, com aidade, passam a apresentar
disturbios do sono notumo e numerosos despertares noturnos. Apresentam também
elevada freqiéncia de movimentos dos membros durante o sono e de sindrome das
pemas inquietas, Administrando bromocriptina (inicialmente 1,25mg/dia com aumen-
tos progressivos por 14 dias até 7,5mg/dia, dividides em 3 doses) houve significativa
redugdo dos movimentos sem redugdo no nimero de despertares notumos. Estes
resultados sugerem a panicipagio de mecanismos dopaminérgicos na fisiopatclogia
dos movimentos periddicos durante o sono, bem como indicam que estes movimentos
né@o td@m papel fundamental na interrup¢éo do song notumo.

inflamatériasfinfecciosas

®  Serum anti-GQ1b IgG antibody is associated with ophthaimoplegia
in Miller Fisher syndrome and Guillain-Barrd syndrome: Clinical
and immuncohistochemical studies

43(10):1911-17, 1993 Chiba e Cois 24ref (1)

Miller Fisher descreveu um sindrome caractenzado por oftalmoplegia, ataxia e
arreflexia que interpretou como variante da Sindrome de Guillain-Barré. Até o
momento, & relagio patogénica entre ambas & desconhecida. Anticorpos antigangtio-
sideos estdo presentes na SGBbem como da SMF. Os aa investigaramse o anticorpo
antl-GQ1b (IgG ) esta presenta em grandes grupos de pacientes que incluem SMF
atipica e SGB com oftalmaplegia. Concluiram gue ¢ anticompo antiGQ1b ( IgG sérica)
ostd associado com oftalmoplegia pés-infecciosa na SMF e SGB.

® A new point mutation in the prion protein gene at codon 210 in
Croutzfoidt-Jakob disease
43(10):1934-38, 1993 Ripoll e cols 34ref (1)

Os autores estudaram 16 casos de DCJ esporddica e 28 controles saudaveis
para detectar possivels polimorfismos no seu PRNP (prion protein gene), através de
PCR. Identificaram uma mutag&o silente no codon 177 de um individuo normal, um
codon 200 giutamatato-lysina de substituicde em um paciente de 48 com DCJ e uma
substituigiio de ponto G por A no codon 2109 (valina a isoleucina) de um paciente
francés de 63 anos com DCJ. Esta nova mutagdo ocorre em parte altamente
conservada da seqiléncia de codigo do PANP, tem relagdo com a mutagao conhecida
na DCJ no codon 200 e pode estar ligada a padréo sintomatolagico e neuropatoldgico
de DCJ esporadica tipica.

®  Serum and CSF levels of soluble intercelluiar adhesion molecule-1
{ICAM-10 in inflarmmatory neurclogic disease  *
43(9):1808-13,1993 Jander e cols, 26 ref (1)

A molécula-1 de adesdo intracelular (ICAM-1) é um importante receptor da
superficie celular para inlera¢bes nas respostas imunes, especialmente leucdcitos
que estdo no tecido inflamado, sendo al liberada na forma solivel no espago
extra-celutar. Os aa mediram os niveis liquoricos e séricos de ICAM-1 sollivel de
pacientes com doengas inflamatorias @ ndo inflamatérias do SNG e calcularam um
indice de ICAM-1 como medida da liberagdo intratecal de ICAM-1. O indice de ICAM-1
mostrou-se elevado na meningoencefalite viral, meningite bacteriana e, em menor
grau, na esclerose multipla mas ndo na sindrome de Guillain-Baré. Este aumento
reflete ativagio dos macrdfagos e linfocitos e oferece evidéncias de uma forte
resposta imune local que, por 5i s6 e em adigio ao agente infeccioso, pede daniticar
0 tecido nervoso.

®  Tuberculous meningitis in the southwest United States: a
community-based study
43(9): 1775-78,1993 Davis e cols, 22 ref (1)

Estudo efetuado de 1970 a 1990 , abordando casos de Meningite tuberculosa
dafinitiva ou provdvel, com idade variando de 4 meses a 86 anos. Os sintomas
apresentaram-s¢ em media 13 dias antes da intemag3o. Testes de PPD positiivos
em 64% dos casos e cultura de liquor em 50% mas a contagem de colonias foi sempre
infarior a 100/ml. *Acid-fast stains" foram positivas em apenas 4%.0s aa chamam a
atencao para o fato de que meningite tuberculosa é problema imponante em todas
as ragas e camadas sociais.

® s there an axonal variely of GBS?
43(7):1277-80,1993/ Dyck P.J/ 32 ref (1)

A questdo acima € controversa. Admite-se que haja consideravel variabilidade
de expressao clinica entre as neutopatias pos infecciosas e desimunas. Comentam-
sa os critérios diagnésticos pelo NINCDS para a sindrome de Guillain-Barré. Revendo
conceilos fisiopatologicos comenta-se que dos critérios do NINCDS, pelo menos 2
parecem ser bastante restritivos: a)a arreflexia dos membros (na fase inicial os
reflexos podem ser normais ou apenas diminuidos) bdor (que ocorre em aproxima-
damente metade dos pacientes). O autor sugere que GBS seja vista como uma familia

de desordens comelatas que possam ser subdivididas por classe de axonios (motor,
sensitivo, autondmico), pelo processo patolégico, pela infecgéio precedents, pelos
anticorpos associados ou por resposta ac tratamento,

¢ Crapial pachymeningitis of unknown origin: a study of seven cases
43(7):1329-34,1993 Masson e cols, 32 ref (1)

O quadro clinico caracterizou-se por cefaléia, ataxia e paralisia dos nervos
cranianos. Curso clinico cronico. Melhora dos sintomas com prednisclona, azatioprina
e nenhuma resposta a radioterapia. Melhora clinica ndo medificou 0 padréo observa-
do na CT e MAL.

®  Periphoral neurophaties after arthropod stings not due to Lyme
disease: a report of five cases and review of the literature

43(8):1483-88,1993 Créange e cols, 41ref (1)

As complicagbes neurokdgicas ocasionadas por arrdpodes sdo heterogéneas e
podem decorrer de infecgdo, envenenamento ou de reagdes imunoalérgicas. Cinco
pacienles desenvolveram manifestagdes neuroldgicas poucas horas até 2 meses
apos agressdo por artrépode com reagdo cutdnea imadiata. N&o havia evidéncia
clinica ou sorolégica para doenga de Lyme. Os achados clinicos e de ENMG eram
sugestivos de mononeuropatia mista axonal @ desmielinizante, mononeuroptia mo-
nomélica multipta, mononeuropatia multiplex, radiculoneurite e polineuropatia simé-
trica distal. As biopsias de nervo & musculo revelaram vasculite linfoplasmacitica de
pegquenos vasos em todos os pacientes ¢ degeneracéio walleriana em 3.

®  Moliaret's meningitis associated with herpos simplex type 2
infaction
43(9):1722-27,1993, Picerd e cols, 20ref (1)

Meningite de Mollaret & um sindrome raro,de meningite asséptica benigna
recorrents, caracterizado por crises de febre e irritagio meningea que persistem por
2 a 5 dias . Ao liquor, identifica-se células inflaratérias mononucleares bem como
grandes mondcitos, as células de Mollarel. Em 3 pacientes com este sindrome
pode-se identificar as células de Mollaret bem como o virus DNA 2 do Herpes simplex,
através de PCR. As culturas de liquor foram normais. Os dados enfatizam a possibi-
lidade de eticlogia por herpesvirus para a meningite de Mollaret.

®  Myslitis following chickenpox: A case report
43(9):1834-36,1993, Rosenfeld e col, 10 ref (3)

Uma mulher de 18 anos de idade desenvolveu sinais de mielopatia,com nivel
sensorial em T8,durante infecgfio primaria da varicela. Alteragbes nas regides lora-
cicas e carvicais surgiram na MRI, havendo melhora clinica e das lesdes pela MRI,
apds tratamento com corlicbide e acyclovir.

Neuromuscular

®  [Lag pain associated with subgiuteal lipoma
43(10):2149-50, 1993 Wouda e cols 7 ref (1)

Dor no membro inferior ou claudicagdo induzida pelo exercicio devido a com-
pressio subglitea do nervo cidtico & incomum. As causas incluem endometriose,
hematomas, tumores, aneurismas ou anomalias da artéra glitea. Lipomas subghi-
teos gigantes ao nivel do cidtico sao raros. Os autores relatam dois ¢asos, sendo um
deles 4 relatado anteriormenta e, sobre o qual os aa olerecem dados de seguimento
de 4 anos. Conclusm que lipomas devern entrar no diagnéstica diferencial de cidtica
ndo explicada bem como a necessidade de CT ou MRI pélvica.

®  Polineuropathy associated with monoclonal gamopathy of
undardetermined significance: Further evidence that IGM-MGUS
nauropathias are different than IgG-MGUS

43(7):1304-8 / Suarez & Kelly / 25ref (1)

Foram estudadas as caracteristicas clinicas e de ENMG de 39 pacientes com
gamopatia monoclonal de significade indefinido (MGUS) e neuropatia (23 com igM, 13
lgG e 3 IgA). Comparando os resultados observou-se que havia maior frequencia de
perda sensitiva no grupo IgM além de existirem 9 atributos ENMG mais comprome-
tidos no grupo IgM. Em alguns casos de IgM-MGUS hd anticorpos com atividade
contra a glicoproteina associada 4 mielina (MAG)com algurna evidéncia de possivel
papel patogénico na degeneragio da fibra nervosa. As caracteristicas do grupo
IgM-MGUS MAG reativa e nao reativa nio diferiam. As IgM-Mgus s&o mais homo-
géneas do ponto de vista da ENMG. Entre as vantagens de se reconhecer os subtipos
de gamopatias monoclonais estd no fato de que as IgA e 1gG reagem methor a
plasmaferese que as gamopatias IgM-MGUs.

®  [ncidence and prevalence of myasthenia gravis in western
Denmark: 1975 to 1989

43(9):1779-83,1993 Chastensen e cols 21 ref (1)

Incidencia anual 5/milhdc (homens: 5,9; mulheres: 4,2). A taxa de prevaléncia
por ponto foi de 78/milhfio (homens: §3; mulheres: 102). No sexo masculino a
incidéncia aumentou apés os 40 anos. Nas mulheres houwve pico bi-modal de
inciddncia: 20 a 20 anos & 70 a 79 anos. No Gltimo exame 21% estava em remissao
e 18% moderada ou intensamente comprometidos.
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®  Obturator mononeurophaty caused by pelvic cancer: six cases
43(8):1489-92, 1993 /Rogers & cols/ ref (1}

A mononeuropatia do obturador(MO) é incomum. As causas mais comuns s&0
traumadticas e apés cinurgia da regifo ou dificuldades no parto. Deve serpensada em
caso de dor na virilha, parte superior ou média da coxa e pelve baixa. Ao exame
abserva-se fraqueza muscular 2 adugio e ou flexéic da coxa. CT ou RM pélvico devem
ser feitos para excluir tumor pélvico em pacientes com MO se nao existir associagao
temporal com trauma ou cirurgia pélvica ou intra-abdominal.

8 Provalence of myotonic dystrophy in Giupiizcoa (Basque Country,
Spain)
43(8):1573-76, 1993 Munain e cols 12 ref (1)

Os autores encontraram pravaldncia de 26,5 casos por 100.000 habitantes.
Explicam este elevado nimero em fungdoe do método empregado que combinava
avaliagio neurologica, eletroneuromiografia , avaliagéo oftalmologica €, em paciente
com manifestagGes parcials, o estudo de DNA.

®  Titin antibodies in miasthenya gravis; identification of a major
immunogenic region of titin
43(8):1581-5,1993 Gautel e cols 20 raf (1}

MG & um distirbio heterogeneo,que, de acordo com a patologia timica pode ser
caracterizado coma com hiperplasia timica (MGH), com timoma (MGT) ou como MG de
inicio tardio com atrofia timica (MGA). Aproximadamente 15% dos pacientes com
miastenia Gravis tem neoplasia de imo. A remogdo de um timoma em estégio precoce
pode determinar a sobrevivencia do paciente. Pacientes com MGT tém autoaanticorpos
conlra proteinas do miisculo estriado além dos anti-receptor de micotina-acetilcolina,
Estes anticoporps devem ser identificados como marcadores de neoplasia timica. O
antigeno especifico deles ainda nao foi identificado. Recentemente identificou-se que o
soro dos pacientes com MGT reage com a proteina muscular gigante titin. Os autores
delectaram uma regido distinta dentro to titin gene nos pacientes MGT positivos,
conhacida como MGT-30. A principal regido imunogenica, expressio da MGT-30, pode
sar detectada em 97% dos pacientas MGT mas nao em controles. Concluiram que titin
anticorpos 50 um antigeno marcador sensivel para a aviagdio de imoma na MG.

®  Nonoperative management of cubital tunnel syndrome: An 8-year
prospective study
43(9):1673-77,1993 Dellon e cols 20 ref {1)
Si0 relatados os dados de um acompanhamento clinico de 128 pacientes com
sindrome do tunel cubital. Os pacientes ai incluides ou nfo possuiam indicagbes
cinirgicas ou a cirurgia havia sido negada em fungdio dos seus déficits.

Esclerose Multipla

®  Trauma and multiple sclerosis: A population based cohort study
from Olmsted County, Minnasota

43(10):1878-82, 1993 Siva e cols 29ref (1)

Afravés de estudo de cohort nenhuma associagio loi encontrada entre trauma-
tismo craniano e cirurgia do disco intervertebral & o inicio da esclerose miiltipla.

®  Measles virus-dirocted responses of CD4+ T lymphocytes in MS
patients and healthy individuais
43(10):2019-25, 1993, Pstte e cois (1)

Entre os virus que poderiam associar-se ac desencadeamento da EM esta o
virus do sarampo. Através de estudo para analisar a especificidade das células t
CD4+ do virus do sarampo nos pacientas com EM comparados a controles
nommais, nao se detactou qualquer padréic especifico de respostas das células T
as proteinas estruturais do virus do sarampo recombinante (MV-SP). O estudo
sugere que outros mecanismes quée ndo o molecular entre MV-SP e a proteina
basica mielina podem causar autoimunidade direcionada & mielina.

®  [n vitro and in vivo inibition of mitogen-driven T-cell activation by
recombinant interferon beta
43(10):2080-87, 1983 Ridick e cols 56ref (1)

O interfaron beta recombinante (IFNB) & um tratamento experimental promissor
para a EM “exacerbating-remiting”. Estudos antarioras j4 demonstraram a eficacia do
interferon natural (niFNB) administrado por via intratecal. Neste estudo utiliza-se o
fFNB como imuncterapia monitorizando diversos pariimetros imunclégicos. Os
astudos in vitro @ in vivo documentaram a inibigio da ativagiio do mitdgeno dirigido
a celula T pelo INFB, com correspondancia clinica. Os aa sugerem um possivel
mecanismo patogénico subjacente & esta resposta favordvel ao interferon.

& Psychological stress as a risk factor for exacerbations In muitiple
scloerosis
43(7):1311-2,1993 /Nisipeanu & Korczyrv 19ref (1)

Para avaliar o efeito do stress sob ¢ desencadeamento de surtos de Esclerose
Multipla (EM) os autores avaliaram prospectivaments as recaidas de 32 pacientes
durante a guerra do Golfo em 1981 {durante a guerma e nos 2 meses seguintes). O
nimero de recaidas reduziu-se em relagho acs 2 anos prévios, sugerindo que nem
todo tipo de stress aumenta o risco de recaida

®  Physical trauma and multiple sclerosis
43{10):1871/74,1993 Sibley, W.A. 29ref (1)

Trata-se de um editorial comentando a associagio de trauma fisico e esclerose
multipla. Considerag@es mais relevantes: (a) pacientes com EM sofrem muito mais
traumas que os controles; (b) existem estudos animais que indicam que o trauma
craniano expenmental pode causar uma quebra da barreira hematoencafélica,
especialmante na substincia cinzenta do tronco; (¢) aumento da permeabilidade
vascular ao gadolinio & a primeira evidéncia & MRI de uma nova les3o desmielini-
zanie. Considera-se que estas mudangas vasculares precoces que precedem a
desmielinizagdo sejam inflamagéo perivenular provavalmente especifica ao proces-
so da EM & ndo simplesmente quebra de BHE; (d) ha poucas evidéncias para se
considerar que qualquer coisa que quebre a BHE possa causar novas lesdes; {e)
quando pacientes com EM desenvolvem gliomas,os tumores comegam na placa ou
adjascéncias, mas o anel de desmiglinizagdo estd na margem dos lumores; fya
causa das alteragGes vasculares provavelmente seja uma cascata de complexos
imuncquimicos iniciada previamente. Os fatos precedentes podem ser infacgdo
viral, expans&o clonal de linféicitos T sensibilizados, liberagio de interferon gama
das células T, fator de necrose tumoral € outras citoquinas ativadas dos macréfagos
& exprassio de antigenos de histocompatibilidade classe Il no endotélio venoso e
superficie das células alvo.

®  An opentrial evaluation of mitoxandrome in the treatment of
progressive MS
43(7):1401-6,1993 / Noseworthy e cols / 39 ref {1)

Mitoxandrona (novo agente antineoplasico, imunomodulador) utilizado com efi-
cécia na encefalomielite alérgica com redugdo nos sinais clinicos & nas anormalida-
des histolégicas da doenga. Tentado, em estudo aberio, para pacientes com MS em
progresséo (dose de 8m/m2, cada 3 semanas, 7 infusdes), em estudo aberto ndc
mostrou bons rasultados que justifiquem estudos controlados futuros.

®  Prevalence, incidence, and characteristics of multiple sclerosis in
Weastlock Country, Alberta, Canada
43(9):1760-63,1993 Warren & Warren 15 ref (1)

Pravaléncia em janeiro de 1991 era de 200/100.000. A média de incidéncia anual
foi crescente, estando em 1,917/100.000 no perfodo de 1950-59 e, de 1980-89 foi de
7,26/100.000. A forma "relapsing-remainding” foi observada em 49% dos pacientes.
Vinte e quatro por cento dos pacientes tinham outro parente com MS.

Degenerativas

& s the Incidence of dementing iliness changing? A 25-year time
trend study in Rochaster, Minnesota (1960-1984)
43(10):1887-1892 , 1993, Kokmen e cols 20 ref (3)

Os autores realizaram um estudo da incidéncia de demencia na populagéo de
Rochester, Minnesota, durante 25 anos. As taxas de incidéncia foram corrigidas de
maneira especifica quanto ao sexo e a idade para os 5 quingiiénios, desde 1960
até 1984. A incidéncia aumentava substanciaimente com o avangar da idade,
chegando a 2922/100000 pessoas/ano no grupo com mais de 85 anos. Com relagdo
a0s casos, predominante ou exclusivamente por D.Alzheimer, a incidéncia chegava
‘a 2600\00D0CO pessoas-ano ne mesmo grupo. Esse aumento na incidéncia de
deméncia foi maior nos dois Gtimos quingiénios do estudo {grupo 85 anos), houve
diminuigao na proporgio de casos de deméncia com causa desconhecida em todos
os anos de estude e aumento na proporgio dos casos de D.Alzheimer.

®  Auditory function in Alzheimer’'s disease
43(10):1893-1899, 1993, Kurylo e cols 40 ref (3)

A posshilidade de um maior comprometimento do cortex auditivo associalivo na
D.Alzheimer(D.A},conduziu ac esiudo de 19 pacientes com D.A. moderada,2t
controles-idosos e 14 individuos controles-jovens. Para testar o conlex auditivo prima-
rio foram utilizados o5 lesles da localizagdo de sons e da percepgho de tons
complexos,enquarnto que para d cortex auditivo associalivo os testes da discrimina-
¢ao de fonamas,discriminagdo de timbres e memoria tonal.Os resultados mostraram
significantes diferengas entre o grupo controle-jovem e controle-idoso nos testes da
discriminagao de fonemas e memoria tonal.O grupo com D.A. diferiu do controle-idoso
na locatizagdo dos sons,discriminagéo de fonemas e discriminagiio de timbres.O
desempenho nos lestes néo comelacionou-se com a idade,severidade da demen-
cia,ou duracio da doenga.Os resullados sugerem que o comprometimento da
compreensao da linguagem na D.A. deve-se mais a um desarranjo no processc da
linguagem,pois embora houvessem deficits auditivos especificos,no havia maior
comprometimento das fungdes dos cortex associalivos primério ou associativo nos
testes realizadoes.

®  Nonoplic aphasia: Aphasia with preserved confrontation naming
in Alzheimer’s disoase
43(10):1900-1907, 1993, Shuren e cols 37 ref (3)

Trés pacientes com D.Alzheimer({D.A.), monstraram comprometimento severo da
fluéncia verbal e na geracio de listas,mas, com o taste da confrontagio visval
simbdlica preservado,e, apds vasta investigagdo, encontrou-se o conhecimento
seméntico também alterado.Este tipo de afasia resulta de um comprometimento do

sistema seméntico,com preservagio da representagho visual interna direta do lexi-
con.
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®  Nourciransmitters in basal ganglia and cortex of Alzheimer's
disease with and without Lewy bodies
43(10):1927-1934, 1993, Langlais e cols 24 ref (3}

Foram estudados cérebros de pacientes com diagndstice histopatolégico pds-
morte de D.Alzheimer(D.A.) e encontrou-se deplegiic severa da dopamina e acido
homovanilico nos ganglios da base nos casos com D.A. e corpos de Lewy distribuidos
difusamente e sem alleragdo significativa nos casos de D.A. *pura”.0 mesmo ocorreu
quanic aos niveis de tirosina hidroxilase e norepineftina no putamen,além da atividade
da colina acetitransferase no caudado. Havia também reduglio significativa da
atividade da colina aceti-transferase no c6riex frontal, parietal e temporal nos cérebros
com D.A_ e corpos de Lewy .

®  Fulminante muitiple system afrophy in a young aduit presenting as
motor neuron disease
43(10):2031-35, 1993, Sima & cois 25ref (1)

E relatado o caso de um pacients do sexo masculino,de 39 anos,que aprasentou
quadro rapidamente progressivo de doenga do neurenio motor &, a0 longo do nono
mes de evolugdo, apresentou oftalmoplegia e sintomas disautondmicos. O exame
neuropatolégico demonstrou doenga do neuronic moltor aspinal @ bulbar com intenso
envolvimento dos niclecs motores extracculares,degeneragio do simpstico espinal
e dos nicleos parassimpéticos bulbares, degeneragio estriatonigral e atrofia olivo-
pontocerebelar.O caso ilustra a diversidade da atrofia multisistdmica bem como
demonstra evolugéio rapida em paciente jovern.

®  The natural history of amyotrophic lateral sclerosis
43(7):1316-32,1993 / Ringel e cols / 28 ref (1}

Estudo cooperatico do tipo Cohert efetuado em 5§ cantros do oeste dos EUA,
envolvendo 167 pacientes entre 317 (os que aceitaram entrar no protocolo). Avalia-
¢Bes mensais. A média de sobrevida foi de 4 anos para o cohort e de 2,1 anos para
05 casos novos diagnosticados. A média de idade no inicio da doenga foi de 57,4
anos. Néo havia diferen¢as quanto 4 taxa de declinio em relagdo a idade ou sexo.
Declinio da tungéio pulmonar esteve relacicnado diretamente ao ébito. Os autores
fomaecem classificagio do desempenho respiratdrio e elementos para estratificagéo
de pacientes visando estudos clinicos,

®  Cerebellar excitatory and inhibitory amino acid receplors in
muiltiple system atrophy
43(7):1323-28,1933 Price e cols 45 ref (1)

Os aa estudaram os locais de ligagho dos aminodcides excitatorios e inibilérios por
autorradiografia em controles e pacientes com atrofia multisistémica. Dentro do micleo
dentatus foi observado aumentono nivel de GABAa, benzodiazepinico e locais de ligagao
metabolrGpicos em comparagdo a controles. Na camada granular os locals de ligagao
da kainato, NMDA e GABAa estavam significalivamente diminuidos nos pacientes com
AMS, A reduciio dos locais de ligagdo no cdnex cerebelar é provavelmente devida a
perda de células de Purkinje e granulares. O aumento dos locais de ligagao no nucleo
dentatus pode representar "up-regulation” refletindo perda de inibigio descendente da
célula de Purkinje e de aferentes excilatérios ao nicleo dentatus.

® A comparison of familial and sporadic Alzheimer’s disease
43(7):1377-84,1993 / Duara & cols. / 63 ref (3)

Usando um critério liberal, um critério conservador baseado em probabilidade e a
heranga autossdmica dominante, 311 pacientes foram classificados como tendo Doenga
Alzheimer Familiar (DAF) respectivamente: 36%, 13.5% e 6.4%. A DAF e DA esporadica
néodiferiram quanto & apresentagio clinica, incidéncia de fatores de risco para deméncia
ou achados de MRI ou PET. Exceto para o grupo autossdmico dominante, o inicio dos
sintomas nos parentes dos pacientes com DAF era mais precoce. A heranga matema
da DA era 1,7 a 3,6 vezes mais freqiiente que a patema, e o desempenho da linguagem
tendia a ser menos afetado na DAF que na DA esporadica.

®  Assessment of protoin kinase C isozymes by two-site enzyme
immunoassay in human brains and changes in Alzheimer's disease

43(7).1407-13,1993 / Simohama e cols / 46ref (3)

Foi avaliada a quantidade da proteina C Kinase (PCK) em amostras de cérebro
humano normal e com DA pas-morte, através de dois métodos imunoenzimaticos,
identificando quantitativamente as enzimas alfa, beta & gama. No cérebro normal,
predominava o tipo beta, sendo que a maioria das isoenzimas se apresentavam na
fragEio membranosa do tecido cersbral. Nos cérabros com DA, o tipo estava signifi-
cativamente reduzido na fragiic membranosa dos tecidos corticais temporais. Os tipos
alfa, beta e gama na fragio citosdlica e ala-gama na fragic membranosa estavam
mais reduzidos nos cérebros com DA que nos normais (diferenca néio significativa).
O taste com ¢ esterforbol radiativo também confirmou a redugdio da PCK na DA.

®  Heterotopic neurons In amyotrophic iataral sclerosis
43(7):1420-22, 1993 Martin @ cols. / 10ref (2)

Foi estudado quantativamente, a distribuigo de neurdnios localizados heteroto-
picamente na substéncia branca do cordao espinal, em pacientes com: ELA; doenca
do como anterior (poliomielite e atrofie. muscular aspinal} & grupo controle normal.
Néo foi encontrado nenhuma diferenga significativa no nimero de neurdnios hatero-
topicos, tanto superficial ou profundaments, na substincia branca dos 3 grupos
estudados.

®  Association of apolipopriein E alieie £4 with late-onset famiiial and
sporadic Alzheimer’s disease
43(8):1467-72, 1993 Saunders e cols 45 ref (3)

Estudos anteriores demonstram a associa¢do da alelo APOE £4 com a doenga
de Alzheimer familiar de inicio tardio. Neste trabalho, encontrou-se elevada fregiian-
cia da alelo APQE £4 (0,40 + 0,026, p ,00001) em autdpsias de pacientes com D.
Alzheimer esporddica, e em pacientes com D. Alzheimer provédvel clinicamsnte (0,36
+ 0,042, p 0031}, comparando-se com o cantrole (0,16 + 0,027). A frequéncia do
alelo APOE £4 era também menor em outros controles j& estudados @ nos pacientas
com D. Alzheimer familiar de inicio precoce, sugerindo que a APOE £4 pode
constituir-se um gene de susceptibilidade para a expresséio clinica da doenga de
Alzheimer.

®  Repeated exposure to the Mini-Mental State examination and the
Information-Memory-Concentration test resuits in a practice effect
In Alzheimer's disease

43(8).1559-63,1993 / Galasko e cols. / 24ref (3)

Utilizando-se a andlise de mensuragdo repetida (RMA), foi feito um novo estuda,
am 39 pacientes idesos com diagndstico de D. Alzheimer provavel, objetivando-se
demonstrar um potencial efeito de aprendizade, quando séo repetides os testes de
mini-mental (MMSE) e o teste da concentragio-informagdo-meméria(iMC). Ambos
os testes foram repetidos 4 vezes em 6 semanas. Considerando-se um potencial
efeito de aprendizado entre o primeiro e o segundo tesles, os escores aumentaram
significativaments (1,12 £ 0,47 para o MMSE e 1,04 + 0,43 para ¢ IMC) e ndo
considerando o efeito de aprendizado, 0s escores diminuiarm minimamente no MMSE
6 0,84 pontos no IMC em 6 semanas.

®  Seronegative non-neoplastic cerebelar degeneration
43(8}:1602-5,1993 / Ropper, A.H. / 9 ref (1)

Considera-se que metade dos pacientes com degeneragao cerebelar subaguda
de meia idade eventualmente tenha cdncer. Os aa apresentam 5 pacientes com
sindrome pancerebelar que foram investigados quanto a cncer e niio apresentavam
anlicorpos conltra antigenos cersbelares (anti cels de Purkinje, anti-yo, anti-ri, anti-
Hu). Em & anos, em apenas 1, pode-se caracterizar etiologia paraneoplésica.

®  Clinlcal trial of indomethacin in Aizheimer's disease
43(8):1609-10, 1993/ Rogers e cols. / 10 ref (3)

Utilizando método duplo-cego, controlado com placebo, 44 pacientes com
diagnéstico de D. Alzheimer (leve a moderada), foram estudados durante 6 mases
{29 concluiram o estudo}, para avaliar a eficAcia da indometacina. Para andlise foram
realizados testes cognitivas antes & 6 meses apés o tratamento (MMSE, ADAS, BNT
e TK). Concluiu-se que os pacientes tratados com Indometacina, melhoraram 1,3%
(+ 1,8%), enquanto os do grupo placebo declinaram 8,4% (x 2,3%) nos testes, uma
significante diferenga (p<003) pela andlise de variéncia.

*  Patterns of neuropsychological performance in Alzheimer’s
patients with and without extrapyramidal signs
43(9):1708-11,1993 Richards e cols 33ref (3}

Investigando-se a relago entre a presenga de sinais extra-piramidais(SEP) e as
fungdes cognitivas, em 90 pacientes com D.Alzheimer provavel {AD) (critérios da
NINCDS-ADRDA), encontrou-se que os pacientes com SEP tinham significativo
comprometimento nos testes em relago & memdria recente, orientagio, fluéncia
verbal, construgdo, nomes e aprendizado rapido. Em relagéic & memdria remota,
pensamento abstrato ou compreenséo verbal, néo houve alteragie do desempanho.
Este padric de comprometimento neuropsicoldgico, & semelhante aquele dos pa-
cientes com D.Parkinson & sindromes extra-piramidais, o que leva os autores a
interrogarem a possibilidade dos SEP estarem relacionados a alteragdes histopato-
légicas nos ganglios da base, somadas aos cldssicos achades da DA.

®  Plasma concentration of inorganic sulfats in Alzheimer's disease
43(9):18:37-38, 1993 Edwards e cols 10ref (3}

Foram estudadas 30 pessoas, 10 com diagnéstico de DA, com relagio a
concentragao plasmatica do sulfato inergénico. A média das concentragdes do sulfato
foi de 0.28mM nos pacientes com DA,0.32mM naos controles comidades equivalentes
e 0.27mM nos controles mais jovens. Os achados ndo concordam com rasultados de
trabalhos recentes da literatura.

Manifestagbes Neurolégicas das Doencas
Sistémicas

*  Type lla (“anti-Hu") antineuronal antibodies produce destruction of
rat cerebelar granuis neurons in vitro
43(10):2049-54, 1993 Greeniee 8 cols 26raf (1)

Carcinoma pulmonar de peqienas células pode ser acompanhado de qual-
quer um dos sindromes paraneopldsicos, incluindo encefalites limbicas cu de
tronco, degenerago cerebelar, doenga do neurdnio molor, neuronopatia dorsal
sensorial e disfungdo autondmica. Estes disturbios que podem ocorrer isolada-
mente ou em conjunto e sao caraclerizados patologicamente por destruigio de
neurbnios centrais ou ganglionares e pela freqiente presenga de infiltrado linfoci-
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tico perivascular nas regides afetadas. Os mecanismos deste fendémeno sio desco-
nhecidos. Tém sido identificados, no soro destes pacientes, anticorpos reativos
com antigenos nucleares e citoplasmaticos de neurdnios cerebrais, espinais e dos
génglios periféricos. Padrdes similares podem ser observados no cancer de mama
ou de prostata. Este anticorpo, chamado Tipo lla ou anti-Hu reconhece proteinas
de peso molecular entre 35 e 42 Kd em Westem blots de células granulares
cerebalares ou outros neurénios e identifica proteinas de moléculas de peso
molecular similar em Western blot de carcinomas de pequenas células. Tém sido
detectados no soro @ no LCR de pacientes afetados. Estudando estes anticorpos
em cultura de células cerebelares granulares de ratos os aa evidenciaram que os
anticorpos tipo Hla podem causar dano celular diretamente, na auséncia de
resposta imune mediada pelos linfocitos.

®  Gulllain-Barrd syndrome as the presenting manifestation of
hepatitis C infection
43(10):2143,1993 Kiipel e cols 7 ref (1)

A SGB & relatada com centa freqiiéncia em associagdo 4 hepatite B mas néc em
associagfio & hepatite C virus (HCV). No relato os aa apresentam 0 caso de um
paciente do sexo masculino, 35 ancs, sem antecedentes patolégicos que apresentou
quadro subclinico de hepatite. O HCV é ¢ agente causal mais associado & hepatite
néo-A nio-B. Os anticorpos aparecem 4 a 32 semanas pos-infecgio & a SGB pode
ocormer no periodo pré-convalescente.

®  Cytomegalovirus-associated transverse myelitis
43(10).2143-5, 1993 Miles e cols 6 ref (1)

E relatado o caso de um paciente com misalite transversa em paciente imung-
competente, associada a infecgdo por CMV (membro da familia Herpesvirus), sem
envolvimento cerebral aparente. Evidéncias etioldgicas: IgM positiva para CMV,
soroconversao a lgG e, isolamente do CMV urindrio na convalescenga. Controle por

MRI: normal apesar das seqiielas no controle esfincierianc. Recebeu matilpredniso-
lona.

®  Adenocarcinoma of the prostate presenting as a third nerve paisy
43(10):2146-47 , 1993, Cullom e cols {1)

Paralisias dos nervos cranianos secundarias 4 metistase de adenocarcinoma
de préstata sdo raras. Estas lesdes geralmente estdio associadas a destruigio dssea
na base do crénio. Quando ocorrem estdo associadas a prognéstico grave. Situam-se
nafase final da dosnga. No caso relatado, de paciente de 76 anos, a metistase ostava
localizada na regido paraselar e a manifetagiio foi de envolvimento pupilar. S3o
relatados casos de associag8o a panhipopituitarismo, diabetes insipidus. No caso
apresentado, tratava-se de metdstase Unica e o diagndstico foi feito por MRI com
investigagdo especial do Ui nervo.

¢ Ophthalmoparesis due to Burkeit's lymphoma following cardiac
transplantation
43(10):2147-49, 1993 Lui e cols 7 ref (1)

Paralisias dos nervos cranianos em individuos imunossuprimidos sdo usualmen-
te devidas a processos infecciosos ou neoplasicos, especialmente da SIDA ou apds
transplante de 6rgacs. E relatado o caso de um paciente de 63 anos, sexo masculino,
que desenvolveu oftalmoparesia 4 anos apds transplante cardiaco. ldentificou-se,
neste caso, um linfoma de Burkitt na 4rbita. © paciente recebeu methotrexate
intratecal e ciclofosfamida, metilprednisolona e cilosina rabinosideo por via endove-
nosa. A oftalmoparesia melhorou mas, 4 meses apds ainda se mantinha a diplopia.
Ottalmoparesia devida ao finfomna de Burkitt pode ser devida a envolvimento orbitario
direto, do seio cavemoso, do tronco ou da meninge, Deve ser considerado no
diagnostico diferencial em pacientes imunossuprimidos.

®  Mycoplasma pneumonia infecction may cause striatal lesions
leading to acute neurologic dysfunction

43(10):2150-51, 1993 Saftoch e cols 6 ref {1}

Alravés de métodos neurorradiologicos lem sido possivel detectar disfung@es
neurolégicas reversiveis caracterizadas por inicio abrupto ap6s doengas infecccio-
sas e importantes sinais extrapiramidais associados a lesdes estriatais no pico da
doenga mas com prognodstico menos grave. N&o ha referéncia destes fatos asso-
ciados ac agente deste relato_ Trata-se de uma menino de 11 anos com preumania
que apresentou crise convulsiva geneeralizada tonico clénica seguida de bradicine-
sia, disartria e hipotonia axial além de sonoléncia. O quadro neurcldgico deteriorou-
se ao longo de uma semana com bradicineia intensa, perda da expresséo facial,
comprometimento dos movimentos extra-oculares, blefaroptoss, disartria e disfagia.
Ao LCR observou-se redugao do dcido homovanilico. A MRI, em T2, aumento da
intensidade de sinal bilateralmente no putamen e cabega do niclec caudado.
Administrou-se 200mg/dia de L-dopa e 20mg/dia de carbidopa com melhora dos
sintomas apds a terceira semana. Comenta-se sobre “doenga encefalite letargica-
like®.
®  The spactrum of the neurologic involvement in Wegener's

granuiomatosis
43(7):1334-7,1993 / Nishino e cols. / 25 ref (1)

Granuiomatose de Wegener é uma das vasculites caracterizadas por granulo-
matose nacrotizante e envolvimento do trato respiratério e do rim. Envolvimento
neurolégico ocorre em 22 a 54% dos casos. Quadros neurolgicos mais comuns:

neuropatia periférica, particularmente mononeurite multiplex; neuropatia craniana
com oftalmoplegia externa, perda auditiva. Observados pelos aa: neuropatia craniana
multipla, mielopatia, cerebrite.

®  Natural killer cell isukemia presenting with a periphoral
neuropathy
43(9): 1853-4,1993 Bodker & Deloughery 6 ref (2}

E desciito 0 caso de um paciente de 80 anos com quadro sentitive e motor
sugestivo nauropatia periférica. A ENMG foi compativel com o diagnéstico. Realizado
bidpsia dssea e diagnosticado leucemia por linfédcitos natural killer (NK). A bidpsia do
nervo sural sugera que a neuropatia fosse Infiltragdo linfocitica.

®  Neurologic manifestations in Wegener's granulomatosis
associated with o1-antitrypsin deficiancy
43(9):1857,1993 Louboutin 8 cols. 7 ref (2)
E reportado o primeiro caso de granulomatose de Wegenser complicada com
manifestagdes neurolSgicas que apresentava deficidncia de a1 -antitrypsina (fenctipo

Pi-ZZ). Paciente foi tratada com predinisona & ciclofosfamida com nomnalizacio do
exame clinico.

®  Polyneurophaly complicating bone marrow and solid organ
transplaniation
43(8):1513-1518, 1993/Amato e cols/39ref (1}
Neuropatia periférica ndo tem recebido a mesma aten¢éo que a miastenia gravis
& a miopatia inflamatdria como complicagdo do transplante de tecido. Os aa identifi-
caram 6 paclentes com este quadro que melhoraram apds o tratamento imunossu-
pressor ou em coincidéncia com a resolugio da rejeigio do tecido.

®  Anti-Ri-associated paranecplastic neurologic disorder without
opsocionus in a patient with breast cancer

43(8):1605-6,1993 / Escudero e cols. / 9 ref (1)

O anticorpo antineuronal “anti-Ri* foi descrito em associagéio a cancer de mama
e opsoclonus. No presente relato é descrito a presenca desde anticorpo sem o
opsoclonus em uma paciente com uma sindrome paraneopldsico caracterizado por
nausea, vmito, vertigem, paresia da elevagao do olhar ¢ ataxia de marcha.

®  Intracranial Wegener's granulomatosis
43(9):1831-34,1993 Rernier e cols 10ref (3)

Os autores descrevem um caso onde hd uma apresentacdo atipica da
granulomatose de Wegener, com inflamagéo granulomatosa meningea e envolvi-
mento cerebral, na auséncia de acomeatimento nasal ou renal, e sem anormalida-
des na angicgrafia cerebral. A resposta terapéutica foi excelente com o imunos-
Supressor.

Trauma

®  Occupational spinal cord injury:demographic and etiologic
differences from non-occupational injuries
43(7):1385-88,1993 / Rosenberg e cols / 8 ref (2)
Sho relatados casos de acidenles do cordio espinal, do sistema de notificagio
ds leséo aguda da medula espinal da Colorado, no periodo de 5 anos e meio. Estes

casos foram estudados com relagio a diferenga etiolégica e demografico quanto ao
fator ccupacional ou ndo.

®  Third-nerve palsy due to penetrating trauma
43(8):1523-27,1993./ Keane,J.R. 16raf (3)

Lesdes penetrantes do crénio 30 causas raras de paralisia do nervo oculomotor,
porque estas lesdes determinam elevada mortalidade. O autor mostra sua experién-
cia em 815 casos de paresia do.nervo oculomotor, onde, em 20 casos, a causa fol
lesdio penetrante do crénio 18 por projétil de arma de fogo, 1 por furador de gelo e
em 1 casc apds manipulagio cirdrgica.

Metabdélicas/Genéticas

®  lsolated horizontal supranuclear gaze palsy as a marker of severa
systemic invoivement in Gaucher’s disease
43(10):1993-97, 1993 Patterson e cols 27ref (1}

A doenga de Gaucher & a lisossomial mais prevalente. O tipo 3 é fenotipica-
mente heterogéneo (GD3). Em muitos GD3, mioclonia e deméncia dominam o
quadro e o dbito ocorre por deterioragio progressiva. O termo GD3b foi utilizado
pelos autores para designar uma forma de DG com paralisia do olhar conjugado
do tipo supranuclear e doenga sistémica agressiva. Pacientes com pelo menos
uma ¢dpia de mutagio que substilui asparagina por serina no aminodcido 370 da
glicocerebrosidase nfio desenvolvem sinais neuroldgicos. Pacientes homoalélicos
pata a mutagdo causando substituigdo da leucina por profina na posigio 444 tém
doenga sistémica grave com sinais heurclogicos freqlientemente presentes. Diag-
noslico precoce e substituigic da enzima no tempo carte melhora o prognéstico
da GD3b.
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®  Pragnancy and delivery in Charcot-Marie-Tooth disease type 1
43(10):2011-16, 1993 Rudnik-Schonebom e cols ref (1)

Sdo relatadas as complicagGes obstétricas e a influéncia da gravidez e parto em
21 pacienies com DCMT tipo 1, totalizando 45 gestagbes. indice de complicagies
obstétricas semelhante ao da populagéo geral. Trinta e oito por cento das pacientes
teve exacerbagdo da CMT em uma gravidez, dado que exacerbagio houve em um,
podera ocorrer nas subseqientes. Pacientes com inicio na idade adulta n&o sofreram
qualquer exacerbagdo. Nao se conseguiu delimitar qualquer fator de risco para
exacerbagdo da CMT1 durante a gestagao.

¢  Neurodeveiopmenial abnormalities and lactic acidosis in a girl
with a 20-bp deletion in the X-linked pyruvate dehydrogenase Ela
subnit gene

43(10):2025-30, 1993 Matthews e cols 27ref (1)

Descreve-se o caso de uma paciente do sexo feminino com deficiéncia de
atividade do complexo piruvato desidrogenase (PDHC). Imunocitogquimica demons-
trou; a cultura de fibrobastos em mosaico com 14% das células expressando a
subunidade da proteina PDHC E1alfa em quantidades normais e os restantes 86%
nac apresentando atividade imunomeativa detectivel. O seqienciamento do cDNA
para a PDHC E1lalfa ligada ao X estabelece que a paciente & heterozigota para urmna
delegac 22bp comegando no codon para a Ser300 da seqiléncia de amonoécidos
derivados. :

® A new peroxisomal disease with impaired phytanic and pipecolic
acid oxidation

43(10).2044-48, 1993 Tranchant e cols 34ref (1)

Acido fithnico acumula-se em pacientes com Doenga de Refsum e com doengas
peroxissomiais. Os pacientes apresentados apresentam comprometimento do dcido
fitanico e oxidagac do acido pipecdlico, sugerindo a existéncia de variantes fenotipicas
de uma nova desordem peroxisomal.

®  Brain imaging in late-onset GM2 gangliosidosis
43(10):2055-58, 1993 Streifter & cols 10 ref (1)

A gangliosidose GM2 tem inicio usualmente durante adolescéncia e idade
adulto jovem e esta associada a curso indolente e apresentagao clinica varidvel
{deméncia, ataxia, distGrbic de fala, doenga do neurdnic motor, neuronopatia
sensorial e degeneragio espinocerebelar atipica). Analisando imagens de pacien-
tes com GM2 de inicio tardio ndo foram observadas anomalidades a MRI a nao
ser em um pacients onde havia importante atrofia cerebelar sem sinais cerebela-
res.

¢ Familial meninigioma is not alletic to neurofibromatosis 2

43(10):2096-98, 1993 Pulst e col 13 ref (1)

Meningiomas freqilentemente apresentam parte do cromossoma 22 sugerindo que
um gene supressor ¢o fumor meningioma esta localizado no cromossoma 22, Como
meningiomas sdc freqlentes na neurnfibromalose tipo2, cujo gene foi mapeado no
cromossoma 22, questionou-se uma associagio entre os genes. Este fato nfo se
confirmou e estudos efetuados através de andlises de inkage multiponto.

®  Docosshexaencic acid - A new therapeutic approach to
peroxisomal-disorder patients:experience with 2 cases

43(7):1389-97, 1993 / Martinez e cols. / 27 ref (1}

O Acido Docosahexaendico{DHA) é o maior constituinte das membranas fosfo-
lipidicas cerebrais e das células fotorreceptoras. Pacientes com desordens peroxis-
somiais tem niveis muito baixos de DHA no cérebro e em oulros tecidos. Os aa
administraram DHA a 2 pacientes com a forma neonatal de adrenoleucodistrofia,
primeiramente na forma de 6leo de peixe (Smlidia contendo 400mg de DHA por 4
meses) e depois DHA etil ester puro (50 a 250 mg/dia por 7 meses usando dleo de
oliva como veiculo), com significativa elevagio dos niveis de DHA no plasma e nos
eritrcitos, sugerindo rapida absorgdo. Houve tambédm significative aumento de
plasmalogenos. Uma das criangas teve significativa melhora clinica (reducio da
espasticidade, passou a sentar-se sozinha) bem como nos padrdes do potencial
evocado visual.

®  Molscular characterization of gene expression in human lactate
dehydrogenase-A deficlency
43(7):1414-19, 1993 Miyajima e cols. 26 ref (1}

Em pacientes com deficidncia da subunidade A da lactato dehidrogenase, apés
exercicio intenso, ocorre rabdomidlise devido 4 redugdio da glicdlise (caimbras
muscularas & mioglobinuria). Ndo se sabe se é uma completa auséncia de produgao
da subnidads A ou a produgéo de uma subunidade A enzimaticamenta inativa que
causa o retardo na glicdlise. Os aa se propuseram a estudar a caracterizagdo da
expresséo do gens LDH-A em um paciente com deficidncia da subunidade LDH-A,
investigando a transcrig8o do DNA e a produgao de proteina. A proteina LDH-A estava
presente no citoplasma. Observou-se delegio de 20 nucleotidecs. Os achados
sugerem que uma proteina LDH-A incompleta faltando na subunidade de contato ndo
tem condigOes de participar da estrutura tetramérica da LDH que tem atividade
enzimatica.

®  Epidemiological studies of the etiology of a seasonal ataxia in
nigerians (Bruce S.Schoenberg international Award and lecture in
Neuroepidemiology)

43(7):1418, 1993 Adamolekun,B. (1)

O autor propde que a ataxia sazonal que ocorre na época das chuvas na Nigéria
seja decorrente de uma deficiéncia aguda de tiamina que ocorre em individuos com
haixa ingestdo desta vitamina bem como pela ingestéo de alimentos que oferecem
glicossideos cianogenéticos que se ligam & tiamina, agravando a deficiéncia. O autor
propde a utilizagac de hidroclorsto de tiamina nestes cases como opgao terapéutica,
com resultados que favorecem a hipotese.

¢ Niemann-Pick disease type-C in a middle-aged woman
43(7):1435-6,1993 / Lanska & Lanska / 7ref (3}

A doenga de Niemann-Pick tipo C {NPC} raramente tem inicio apos os 30 anos.
E relatado um caso de uma mulher com 42 anos que apresentava NPC & declinio
cognitivo, enfatizande a necessidade de inclusac desta doenga no diagndstico
diferencial de pacientes com sintomas neurologicos progressivos, com ou sem
organomegalia e em qualquer idade.

®  Folate deficlency and acute intermittent porphyria in a 12-year-old
boy

43(7):1438-9, 1993 / DiMario e cols. / 7ret (3)

Os autores apresentam o caso de uma paciente com diagndstico de porfiria
intermitente aguda, em que foi encontrada deficiéncia de folato, sendo que esta,
juntamente com os antiepilépticos utilizados (valproato, carbamazepina e metosuc-
¢inidio), constituiam-se fatores precipitantes de crises porfiricas.

*  X-linked adrenoleucodystrophy:adult cerebral variant
43(8):1518-22,1993 / Farrell e cols./ 32 ref (1)

E relatado o caso de um amquiteto de 43 anos com adrenoleucodistrofia que
apreseniou-se primanamente com comgrometimento intelectual e nenhuma evidéncia
deinsuficidncia adrenal. O caso foi documentado comimagens por RM e houve complela
resolugio, sem tratamenito. O paciente, seu irméo e um sobrinho tinham um defeito na
viso para cores. Estes dois familiares eram normais sob outros aspectos. O gene que
causa adrenoleucodistrofia parece ndo ter relacionamento direto com o que causa os
distirbios da visdio a cores, conlorme relatado antes no cromossoma X,

®  Variable distribution of mutant mitochondrial DNAs(tRNA lau 3243)
in tissues of symptomatic relatives with MELAS: The role of
mitotic segregation

43(8):1586-90 / Macmillan e cols, / 22 ref {1)

Disturbios das mutagdes do mtDNA s3o matermnalmente herdados poerque o
povemitocondrial funcional do zigoto deriva quase que exclusivaments da mito-
condria do ovo. A gravidade do fendtipo clinico em uma linhagem materna é
usualmente variavel e acredita-se que possa refletir diferentes graus de hetero-
plasmia do mtDNA (coexisténcia dos tipos de mtDNA mutante e wild) ern diferentes
individuos & tecidos. Os fatores que parecem importantes nesta diterenciagéo
fenotipica sdo: o grau de heteroplasmia do ovo, segrega¢do de miDNA na
embriogdnese precoce e a segregagdo mitdtica em diferentes populagdes de
células mie. Neste estudo investiga-se a distribuigdo das mutagdes do mtDNA
carreado pelo tRNA em tecidos extraidos por autopsia de uma paciente com
MELAS e duas de suas filhas para determinar se: 1} a proporgéo e a distribuigéo
tecidual do mtONA correlaciona-se com a sevaridade do fenotipo clinico; 2) se a
segregacgéio mitdtica do mIDNA rasulta em qualquer diferenga sistemdtica entre
as camadas germinativas. A proporgdao de mtDNA mutante na mée era significa-
tivamente menor que nas filhas, correlacionando-se com o inicio mais tardio da
doenga na mée. A proporgéio de mtDNA mutante ndo diferiu em tecidos provenien-
tes do ectoderma, mesoderma ou do endoderma. Os achados séo consistentes
com a hipétese de que a proporgdo total de mtDNA carreando esta mutagéo &
primariamente determinada por segregacdo durante a oogénese ou desenvolvi-
mento embriolégico precoce.

& A dominant hereditary ataxia resembling Machado-~Joseph disease
in Ammhem Land, Austraiia

43(9):1750-52,1993 Burt @ cols 16 ref (1}
Os autores apresentam um caso com envolvimento de multiplos sislemas,

poupando as olivas inferiores e o cértex cerebelar, consistente com Doenca de
Machado-Joseph cujos antecedentes portugueses ndo puderam ser compravados.

¢  Prasymptomatic diagnosis for neurofibromatosis 2 with
chromosome 22 markers
43(8):1753-60,1993 Ruttledge & cols 30 ref (1}

NF tipe 2 ¢ diferente da NF tipo 1 ou doenga de von Recklinghausen. No caso
da NF1 o gene da neurofibromina esté no brago longo do cromossoma 17 enguanto
na NF2 o gene, ainda ndc wentificado, estd localizado no cromossoma 22. O
diagnéslico de NF2 baseia-se na clinica (neuro, oftalmo ¢ otolégica), no estudo dos
potenciais evocados e na RM de elevada resolugio com gadolinio. Pode-se também
efetuar secreenigs por linkage usando marcadores relacionados ao gena NF2 no
cromossoma 22. Os autores efetuaram sstudo de linkage usando 9 marcadores
polimorficos, desenvolvendo metodologia preditiva mais precisa para NF2.
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Neurofisiclogia Clinica

®  Sudomotor potentisl evoked by magnetic stimulation of neck
43(7):1397-400, 1993 / Uozumi e cols / 14 ref (1)

€ descrito o uso de um estimulador magnético para avaliar a fungao de sudorese
(fungdio sudomotora simpdtica, néo invasive, para alivio das disfungdes autondmicas
nas multiplas doengas onde as disautonomias ocorrem.

®  Nerve conduction studies in Charcot-Marie-Tooth polyneuropathy
associaled with & segmental duplication of chromosome 17
43(9):1806-08, 1993 Kaku e cols 23 rel (1)

Alguns autores acreditam que estudos da velocidade de condugdo nervosa
permitam distinguir entre pacientes com a forma desmielinizante , hipertdfica (CMT1)
de um parente nfio afetade bem como da forma CMT2 ou forma “neuronal®. Foram
avaliados os pacientes e parentes ndo afteados de 5 familias com duplicagio
segmentar do cromossoma 17p que tem mostrado completa linkage com a doenga
de CMT. Os achados demonstraram completa penetréincia ja no estado precoce do
fendtipo eletrofisiolégice associado & duplicagio do cromossoma 17p, bem como
confirmam a validade dos estudos de condugao nervosa em estabelecer o estado da
doenga de CMT1A (duplicagio do cromossoma 17p) que parsce estar presente na
grande maioria tanto das formas autossdmicas dominantes de CMT1 quanto nos
casos de mutagbes novas.

®  Prognosis of photoparoxysmal response in nonepileptic patients
43(9):1719-22,1993 So e cols 14 ref (1)

As respostas fotoparoxisticas{RFP) tem sido observadas incidentalmenta em
EEGs de pacientes com sintomas néo epilépticos. Os aa conduziram um estudo de
cohort em pacientes nio epilépticos para determinar ao risco que possuiam de ter
crises epilépticas apés o registro incidental de RFP. Apés 6 a 12 anos de seguimento
nenhum deles teve crise epildptica. Para verificar fatores de risco associados a RFP
os pacientes foram pareados a 33 controles epiléplicos que apresentavam crises
antes do registro das PPR. N&o houve qualquer diferenga estatisticarmente significan-
te entre os dois grupos quanto a2o0s dados clinicos & ou de EEG. O progndstico da
RFP ¢ idade-dependente e parece favordvel em pacientes sem crises epilépticas
prévias. A presenga de RFP ndo esta associada ao risco de desenvolver convulsdes.

Imagem

®  Proton magnetic resonance spectroscopy in Crautzfeldt-Jakob
disease
43(10):2065-68, 1993 Graham e cois 15 ref (1)

G diagnéstico definitivo de DCJ ainda é controverso. Através de espectroscopia
por MRl pode-se investigar o metabolismo cersbral nesta doenga. Em estudo
efetuado por espectroscopia MR pelo H1, identificou-se redugdo de N-acetilaspartato
(NAA) tanlo na substancia branca quanto na cinzenta, em paciente com DCJ
avangada, em areas que pareciam normais & MRI. Os aa consideraram que, desde
que o NAA esti localizado nos neurdnios, a 1HMRI poderia ser métodoe de detectar
a perda neuronal. Os resultados néc foram conclusivos em pacientes em fases mais
precoces da doenca, 0 que ndo exclui a validade do método.

®  Measurement of whole temporal lobe and hippocampus for MR
voiumetry: Normative data
43(10):2006- 10,1993 Bhatia e cols 37ref (1)

Os aa mediram o volure do comprimento total do lobo temporal e formagde
hipocampal em corles coronais de 29 pesscas saudadveis para verificar a vanagio
lado a lado. Embera o cérebro total, o lobo temporal e o hipocampo esquerdos sejam
significativamente menores em mulheres, medidas normativas para o cérebro total
aliminaram as diferengas intersexo do lobo termporal e hipocampal. Existe uma fraca
mas significante comelagéo inversa entre idade e hipocampo, mas n&o volume do
cérebro total e lobo temporal. Em contraposicio a estudos anteriores, 0s aa néo
enconiraram diferengas significantes lado a lado no tamanho dos lobos temporais ou
hipocampo. Consideram importante incluir a medida do comprimento total da forma-
¢d0 hipocampal ao fazer a volumetria por RM.

®  Familial band heterotopias simulating tuberous sclerosis
43(7):1424-26,1993/ DiMario e cols. / 10 rof (2)

S#o relatados os achados clinicos e neuroradiolégicos de uma paciente de 35
anos e sua filha de 16 anos, com crise epiléptica. O estudo de MR mostrou bandas
heterotdpicas periventriculares, simulando os achados da esclerose tuberosa, mas
com outras exames gue poderiam definir estas doengas normais.

®  (Clinical and radiographic findings in disseminated tuberculosis of
the brain

43(7):1427-29,1993 / Eide e cols. / 9ref (2)

E relatado um caso de paciente de 36 ancs com diagndstico de tuberculose miliar,
Que apresentou comprometimento do exame neurclégico. Foi realizado MRI que
avidenciou miltiplas lesdes puntifommes supra e infratentoriats, realgadas com a
inje¢io de gadolini. O exame de CT também demonstrou lesdes similares, mas com
menor sensibilidade. O pacients foi tratado por 13 meses com resolugéc das lesdes.

® MRl and lightning encephalopathy
43(7):1437-8, 1993 / Cherington e cols / 7ref (3)

Séo descritos e discutidos ¢s achados de MR em 3 pacientes vitimas de golpes
leves, todos com perda da consciéncia. Em um paciente com severa encefalopatia
hipéxica a MRl mostrava hipersinal nos ganglios da base e substdncia cinzenta
cortical em T2, além de redugdo volurmeétrica do espago subaracnoide e dos ventri-
culos. Os outros 2 pacientes apresentavam sintomas cerebslares na MRI: um deles
apressentava atrofia cerebelar superior @ o outro com imagem normal.

®  Single photon emission computed tomographic investigation of
patients with motor neuron disease(MND)
43(8):1569-73,1993 / Abe e cols. / 15 ref (1)

Para investigar a correlagac entre o envolvimento do sistema nervoso na doenga
do neurdnio motor e as anormalidades de neuroimagem foram estudados 18 pacien-
tes com MND através de spect e de RM mostrou aumento de sinal nas imagens em
T2 ao longo do trato piramidal mas isto tarmbém foi observado em controles. O Spect
pareceu Util para identificar a localizaghio da degeneragfo cortical neurcnal em
pacientes com MND.

®  Pathologic correlates on incidental MAI white matter signal
hyperintensities

43(9):1683-89, 1993 Fazekas e cols 23 ref (1)

Foram estudados os cérebros de 11 pacientes antes e apds o dbito através de
RM, procurando avaliar dois grandes grupos de lesdes de substancia branca (T2 e
proton-density): as hiperintensidades profundas e da substéncia branca subcortical
das hiperintensidades periventriculares. A classificagio adotada parece refletir, no
primeiro caso, aumento da intensidade do dano isquémico ao tecido, bem como
alteragbes perivasculares e areas com varavel perda de fibras, pequenas cavitagGes
multiplas e marcada arteriosclerose. No segundo caso, as hiperintsnsidades periven-
triculares @ um halo lisc sdo de origem ndo isquémica e constituem dreas de
desmieliniza¢ao com glicose subependimal e descontinuidade da estratificagiio epen-
dimal.

& Positron emission tomography and histopathology in
Creutzfeldi-Jakob disease
43(8).1828-30, 1993 Goldman e cols 10ref (3}

Utilizou-se o PET para estudar-se as alteragdes metabélicas no cérebro de um
paciente de 60 anos de idade com diagndstico de D.Crautzieldt-Jakob e foi feita
posteriormente a compara¢io com os achados de necropsia. O metabolismo da
glicose estava assimelricamente e heterogengamente diminuido (maior & direita e
temporooceipital) no cérebro, havendo uma correlagio negativa com as alteragGes
histopatologicas regionais encontradas na necropsia. Os autores sugsrem a utiliza-
¢80 do PET no diagnostico da D.C.J.

®  Synovial cyst of the upper cervical spine: MRI with gadolinium
43(10):2151-52, 1993 Weymann e cols 7 ref (1)
Os aa relatam o primeiro caso de cisto sinovial cervical posterior supsrior bem

. como a primeira descrita desta localizagéio 4 MRI. Comentam que cistos sinoviais

sdo achados incormuns e que, quando ocorrem a maior freqiiéncia é na regido iombar,
20 nivel de L4-L5 ou L5-S1 e associados a alteragBes degenerativas. Os cistos
cervicais s&0 ainda mais raros e os descrilos até agora 530 anteriores & medula
espinal.

Efeitos Colaterais/Toxicologia

®  LEffscts of radlation therapy on adult brain behavior: Evidence for a
reboud phenomenon in a phase 1 trial

43(10):1961-65, 1993 Armstrong e cols 39ref (1)

Os aa organizaram uma bateria de testes neuropsicolégicos para avaliar os
efeitos da radioterapia (para tumares cerebrais) scbre as fungdes cognitivas. Obser-
varam que, independentemente da localizag&o do tumor, todos os pacientes mostra-
vam deterioragio na memdria de longo prazo em média 1,5 meses pos RXT. Nao
foram observadas alteragdes na working memory, atengéo, processos visucespaciais
Ou quaisquer outros testes com exce¢do da velocidade no processamento da
informagio. Os aa sugerem que seu método pode constituir-se em um modelo
neurocomportamental para os efeltos da RXT no funcionamento do cérebro.

®  Effect of braln irradiation on demyelinating lesions
43(10).2105-12,1993 Peterson e cols 40ref (1)

S#o relatados cinco pacientes cujas imagens a MRI eram de dasmilelinizagio
mas, no diagnéstico deferencial, foram considerados tumeres cersbrais primarios ou
metastélicos. Em alguns casos, o diagnéstice foi feito por bidpsia. Os pacientes foram
subetidos a RXT e, em 3 casos, a QT. Os 4 pacientes que receberam a dose total
tumoricida tiveram evolugo ruim, dois vieram a obito sem justificativa clinica plausi-
vel. Os autores relacionam diversos erros de interpretagao & bidpsia e discutem os
possiveis eleilos das terapéuticas antineopldsicas no agravamento de lesbes des-
mislinizantes .
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®  Tobacco intolerance in a habltual smoker with cervical myelopathy
43(7):1485,1993 / Liao e cols / 6ref (3)

No tabaco, a nicotina & o componante que mais atinge o SNC, podendo causar
um desajuste da transmissdo polissindptica no cerabelo 8 medula espinal, exacer-
bando um distirbio de movimento. E descrito um caso de desequilibrio induzido pelo
cigarro em um paciente com mielopatia compressiva.

®  Ciprofloxacin-induced complex partial status epilepticus
manifasting as an acute confugional state.
43(8):1619-21,1993 / Isaacson e cois. /7ref (3)

Os antibitticos do grupo das flucroquinclonas inibem o acido gama-aminobutirice
{GABA) no cérebro, reduzindo assim, o limiar convulsive. Um paciente de 60 anos,
desenvolveu em duas oportunidades, status epilepticus parcial complexo variande
pericdos de tofal responsividade com outros de ameatividade parcial, durante trata-
manto com ciprofioxacina. EEG durante o status registrou periodes com ondas
agudas (10 a 11 h2), nas regides temporais direitas, durande até 90 segundos, &
seguidos por lentificagdo focal e desaparecendo apds retirmda do medicamenito .

®  Pentoxifylline-induced musical allucinations.
43(8):1621-22 ,1993 / Gilbert, G.J / 6ref (3)

Alucinagbes auditivas musicais em pacientes com surdez podem ter como
mecanismo, deprivagio sensotial, determinando um baixo limiar na area cortical
auditiva. Algumas descrigoes ja feitas, envolviam alucinagdes musicais e surdez; uso
de salicilatos, benzodiazepinicos, anfetaminas, cafeina. Uma mulher de 88 anos com
surdez desenvolveu alucinagBes musicais apos o usc de pentoxifilina.

®  Carbamazepine-induced urinary retention in long-standing
diabetes maellitus
43(9):1855-6, 1993 Steiner & Birmanns 7 ref (2)

E relatado caso de 2 pacientes com diabetes mellitus, que desenvolveram quadro
de reten¢do urindria apds o uso de carhamazepina para tratamento da neurcpatia
periférica. Apés interrupgio da administragio da carbamazepina os sintornas urina-
rios desapareceram.

Tumores

®  Association between meningioma and Cowden's disgase
43(7):1436-7,1993 / Lyons e cols / 7ref (3)

A doenca de Cowden ou Sindrome de Hamartoma moliplo é facomatose de
padrdo autossdmico dominante, constituindo uma associagao de lestes dermatold-
gicas, tumores intestinais, de mama e tiredide entre outros. E relatado o caso de uma
paciente com doenga de Cowden associada a um extenso meningloma paraselar. E
discutida a possibilidade de defeito genético no cromossomo 22.

®  Human herpesvirus-6 and Epstein -Barr virus genome in primary
cerebral lymphomas

43(8):1591-3,1983 / Paulus e cols. / 13 ref (1)

Os autores identificaram seqiéncias do genoma do virus Epstein-Barr em 3
linformas primarios do sistema nervoso {LPSN) relacionados a AIDS mas em nenhum
dos 39 LPSN esporadicos. Os autores concluiram gue estes virus paracem naoc ter
um papel maior na patogénese dos LPSN em pessoas imunocompetentes.

®  Effact of cranial irradiation on seizure frequency in adults with
low-grade astrocytoma and medically inlratable epilepsy
43(8):1589-01 / Rogers e cols. / 10 ref (1)

Os aa observaram que houve redugio de crises apiléplicas em 4 de 5 adultos
que receberam de 5400 a 6120 cGy em comespondéncia a redugdo parcial no
tamanho do tumor (astrocitoma hemisférico de baixo grau de malignidade) associado
a epilepsia medicamente intratavel.

® A familial syndrome with cutaneous malignant melanoma and
cerebral astrocyloma
43(9):1728-31,1293 Kaufman e cols ref (3)
E descrita uma familia na qual cito membros, através de 3 geragoes, apresen-
tavam melanoma cutaneo maligno ou astrocitomna cerebral ou ambos. Qutras nec-

plasias também ocorreram, mas em menor frequéncia. O achado desta familia pode
representar uma nova desordem genélica descrita.

SIDAMHTLV-1
®  Choroid plexus infecction in cerebral toxoplasmosis in AIDS
patients.

43(10):2035-40,1993 Falangola e Petito 36ref (1)

Os aa avaliaram a incidéncia pés mone de infecglic do plexo cordide na
toxoplasmose cerebral em 17 pacientes com SIDA. A freqiiéncia do comprometimen-
to variou de acordo com a forma de apresentagao da Toxoplasmese. Concluiu-se que
a elevada frequdncia de plexite corgide pode oferecer potencial fonte de disseminagio
liquérica desta infecgio.

¢  Reduced basal ganglia voiume in HiV-1-agsociated dementia:
Results from quantitatve neuroimaging
43(10):2099-104, 1993 Aylward e cols 40ref (1)

Alrofia cerebral é achado neurorradiolégico e patolégico fregiiente em pacientes
com infecgdo pelo HIV, especialmente nagueles com deméncia. Nao esta claro se
ha regiGes especificas do cérebro mais responsaveis pela perda tecidual. Os autores
concluiram, através de estudos morfométricos efetuados por MRI que: 0 volume total
do cérebro era menor nos pacientes nio demenciados e com HIV positivo em
comparagéie com os controles HIV negativos. Os HIV+ demenciados possuiam
volume ainda mencr em comparagdo aos HIV+ ndo demenciados. © menor volume
dos ganglios basais, apds corre¢les do volume intracraniano, distinguia os HIV+
demenciados dos outros dois grupos {entre os quais ndo haviam diferengas de volume
dos ganglios da base). Estes dados, segundo os aa, sugerem a caracterizagao da
deméncia asscciada ao HIV como subcortical.

®  Higl-dose zidovudine induction in HTLV-I-associated myelopathy:
Safety and possible efficacy
43(10):2125-29, 1993 Sheramata e cols 26 ref (1)

Administrando-se inicialmente 2g/dia por 4 semanas seguidas por 1g/dia por 20
semanas a 10 pacientes com mislopatia associada ao HTL-1, ebservou-se que os
escores medidos através da escala EDSS melhoraram objetivamente em 7 pacientes
ambulatoriais @ nenhum piorou. Os efeitos colaterais foram: ansiedade, insénia,
desconforto gastrico, ancrexia, perda de paladar, agravamento de caimbras pré-exis-
tentes e redugéic da hemoglobina e hematdcrito. Apos a retirada do medicamente, 5
volaram a piorar. Os aa concluem que o medicamento pode ser seguro em pacientes
que nio possuam cutros problemas de saude e deve ser avaliado em outros estudos.

®  HiV-1-associeated cognitive/motor complex: absence of neuronal
loss in the cersbral neccortex

43(8).1492-98, 1993 / Seithean e cols./ 33 ref (1)

Através de estudo morfométrico pés-morte efetuado em 6 pacientes com AIDS
{2 com mielopatia com discretc comprometimento cognitivo e 4 com complexo
deméancia-AIDS) e 6 controles. Observaram nao haver diferenga nas amostras das
colunas e das laminas neuronais. Comentam que o complexo cognitive-motor asso-
ciado ao HIV-1 nfo estd necessariamente associado & perda de neurbnios do
neccértex mas pode ser devido a lesdes subcorticais ou disfungio metabdlica.

®  PCR identification of HiV-1 DNA sequences in brain tissue of
patients with AlDS encephalopathy
43(9):1813-17,1993 Boni e cols 28 ref (1)

O SNC é o principal Srgao alvo da AIDS, sendo que aproximadaments 60% dos
aidéticos desenvolvem sintomas neuroldgicos ou neuropsiquiatricos. Os dados dis-
poniveis pds-morte bem como os dadoes clinicos demonstram que a prevaléncia de
lesGes cerebrais induzidas pelo HIV difere consideravelmente indicando que entida-
des clinicopatolégicas ainda estdo por ser definidas. Os aa visaram, neste trabalho,
determinar se & em que extensdo a presenga do HIV-1 DNA no sistema narvoso
correlacionava-se com a ocorréncia de sintomas clinicos e a presenga de alteragdes
histopatoidgicas. Usando a técnica de PCR {polymerase chain reaction), observaram
gue HIV-1 esta presente no sistemna nervoso central de dois tergos dos pacientes com
AIDS e que elevados niveis de DNA proviral no tecido cerebral estao associados a
encefalopatia HIV.

S. N. Auténomo

®  Sympathstic skin response: Age affect
43(9):1818-20 Drory & Korczyn 10 ref (3)

O reflexo cutneo simpatico {RCS) consiste em uma mudanga no potencial
alétrico da pele, provecada por geradores intemnos, ou oblida por estimulos aplicados
externamente. Foram examinados 100 individuos normais, com idade entre 20 e 91
anos, estando o RCS presente em todos os individuos jovens, mas nos idosos {(acima
de 70 anos} estava presente nos membros inferiores em 50% dos casos, & nos
membros superiores em 73%. A amplitude também mostrou um marcante declinio
com o avango da idade.

®  Segment anhidrosis in the spinal dermatomes in Sjogren’s
sundrome-associatedneuropathy
43(9).1820-23, 1993 Kumazawa e cofs 10ref (3)

Duas mulheres com sindrome de Sjogren primaria & neuropatia sensorial foram
testadas com agentes colinérgicos intra-dérmicos. Nos seguimentos espinhais onde
havia anidrose ndo obleve-se sudorese, sugerindo um envalvimento segmentar das
células ganglionares simpdticas pos-ganglionares.

®  Autonomic hyperreflexia in pure progressive autonomic faliure: A
case report

43(9):1823-25,1993 Mitsui e cols 10 ref (3)

A hiperreflexia autonémica & uma descarga em massa dos neurénios simpaticos
e pode ocomer nos casos de lesfic da medula espinhal acima do sexto segmento
toraxice. E descrito o caso de uma mulher com 60 anos e diagndstico de faléncia
autondmica pura progressiva, que apresentava episédios recurrentes de hiperreflexia
autondmica (febre, hipertensao, rush facial @ vdmitos) concomitantemente & elevagio
das concentragdes plasmatica e urindria das catecclaminas.
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Cefaléia/Algias Craniofaciais

®  Validity of family history data on severe headache and Migraine
43(10):1954-60, 1993 Ottman e cols 33ref (1}

Embora seja admitida grande agregagac farmiliar nas enxaquecas, as causas e
a extensdo desta agregacio ndo sio claras. Os autores, analisando esta agregag&o,
concluemn que a validade da informagéo s6 & admisssivel através do interrogatério de
cada parente e ndo através de informagdes indiretas como se cbserva em muitos
trabalhos da fiteratura.

®  Efficacy of subcutanoous sumatriptan in repealed episcdes of
migraine
43(7):1363-8,1993 / Cady e cols. / 5 ref (1)

Estude duplo-cego, controlado (placebo), multicénirico, para investigar a
tolerabilidade e eficacia do sumatriptan nas crises de enxaqueca em 120 adultos,
em trés crises e placebo em 1 crise. O alivio da dor apés 90% minutos ocorreu
em 86 a 90% dos pacientes tratados (6mg de sumatriptan subcutaneo, dose anica)
em comparagéo com 9 a 38% do placabo. Boa tolerabilidade.

®  Familial occurrence of migraine without aura and migraine with
ainrg
43(7):1369-73,1993 / Russell e cols. /21 ref (1)

Foram estudados probandos e seus parentes de primeiro grau em 121 proban-
dos com enxaqueca sem aura {(MO) e 72 prabandos com enxagueca com aura {MA),
de acordo com os critérios da Intemnational Headache Society e selecionados de 35
senvigos médicos gerais da Dinamarca. Comparados a populagdo geral havia 3 vezes
mais MO e 2 vezes mais MA entre os parentes dos probandos do que na populagéo
geral. Estes dados sugerem que MA e MO sejam geneticamente determinadas.

®  Tension-type and chronic daily headache S.D. Siiberstein
43(9):1644-49,1993 Silberstein,5.D 55ref (1)

Trata-se de revisdo abordando terminologia, classificagéo e tratamento destas
formas de cefalégia.

®  Headache in patientes with brain tumors: A study of 111 patients
43(9):1678-83,1933 Forsyth & Posner 54ref (1)

Foram avaliados quanto & dor de cabega 11 pacientes consecutivos com tumor
cerebral primaric (34%) ou metastitico (66%). Cefaléia estava presente em 48%,
igualmente para primarios 8 matastaticos (tipo tensional em 77%, tipo enxaqueca em
9% e outros tipos em 14%). A cefaléia tipica era bifrontal com piora ipsilateralmente
ao tumor. Cefaléia era o pior sintorna em 45% dos pacientes, piorava com a mudanga
de posicéc em 32% e nauseas e vomitos estavam presentes em 40% dos pacientes.
A classica cefaiéia matinal foi incomum. Os fatores associados a cefaléia no tumor
cerebral eram: aumento da pressaoe intracraniana, tamanho do tumor e desvio da linha
média bem como histéria prévia de cefaléia.

®  Dihydroergotamine local reactions reduced by normal saline
43(9): 1852 ,1993 Wheeler,5.D 4 ref (2}

Q autor sugere, através de expenéncia clinica prdpria, a administragio de
dihydroergotamina (DHE) subcutineo, diluida em solugéio salina, como altemnativa
para diminuir a queimagéo e ¢ edema local.

¢ Glossopharyngeal neuralgia from sposterior fossa arteriovenous
maiformation: Resolution following emboiization
43(9):1854-5,1993 Galetta e cols 7 ref (2}

E relatado o caso de um paciente de 44 anos com neuralgia do glossofaringeo,
por uma extensa MAV cerebelar. O tratamento clinico foi ineficaz, optado-se por
emboliza¢3o aerilica do maior vaso que nutiia a MAV. Apés a terapéutica embolitica
houve completa remisséo do quadro.

Doenga Cerebrovascular/lsquemia

®  Ocular motor nerve paisies in spontaneous dissections of the
cervical internal carotid artery
43(10):1938-41, 1993 Schievink s cols 26ref (1)

As manifestagbes clinicas de dissecgbes espontineoas que afetam o segmento
cervical da artéria cardtida intema {(ACI) s&o muito vanaveis e incluem: dor unilateral
na cabeca e pascogo, sintormas isquémicos cerebrais ou retinianos, paralisia oculo-
simpatica, tinitus pulsatil e disfungio dos nervos eranianos. Entre as dltimas, as que
afetam a fungdo motora ocular s3c raras. Entre 155 pacientes, foram observadas em
apenas 2,6%. A intermrupgdo no suprimento das artérias nutrientes poderia explicar
esla manifestagéo.

®  Sensory syndrome in parcial stroke
43(10):1942-49, 1993 Bassetti e cols 76ref (1)

A diferenciacao entre perda sensitiva de origem parietal ou talamica é usualmen-
te baseada na distribuigho da perda sensitiva e no envolvimento de certas modalida-
des especificas de sensibilidade. Os distirbios sensitives devidos &s lesBes parietais
sfio ustalmente encontrados a uma ou duas partes do corpo, s&¢ mais proeminentes
nos membros superiores, onde podem estar limitados a dedos e poupando o tronco.

A perda envolve principalmente modalidades discriminativas de sensibilidade e é
acompanhada de alguma disfungao motora em 90% dos casos. Na lesdo taldmica,
ocorme a perda sensitiva "pura” de modalidades elementares de sensibilidade, envol-
vendo face, membros e tronco. Os aa analisaram as caracteristicas da perda sensitiva
em séries de pacientes consecutivos com stroke parietal que poupava o talamo.
Concluiram que o stroke parietal pode causar diferentes sindromes sensoriais
dependendo da topografia da lesao subjacente. Os deficits sensoriais podem ser
monosintomdticos mas nunca apresentar-se como stroke senscrial puro envolvendo
face, membros e tronco conjuntamentse.

*  Anticardiolipin antibodies are an independent risk factor for first
ischemic stroke.The Antiphospholipid Antibodias in Stroke Study
(APASS) Group

43(10):2069-2073, 1993 26 ref (3)

Durante o estudo foram avaliados 255 pacientes, consecutivamente, apos o
primeiro episodio de stroke e 255 pacientes hospitalizados com outros diagnésticos
(exceto stroke), em 15 centros médicos, quanto a presenga de anti-corpo anticardio-
fipina (aCL). Resultados positivos de aCL foram oblidos em 9,7% dos pacientes com
stroke e em 4,3% do grupo controle. Apds ajuste para idade, etnia, sexo, hipertensdo,
diabetes mellitus, coronhariopatia e tabagismo, a razéc de odd no grupo dos pacientes
com stroke-aCL positivos foi de 2.31. Assim o aCL parece ser um fator de risco
independente para a ocorréncia de stroke.

®  The clinical spectrum of cerebral amyloid angiopathy:
presentations without lobar hemorrhage

43(10):2073-70, 1993 Greenberg @ cols 36ref (1)

Na angiopatia amildide cerebral (AAC) a substancia amildide & deposilada nas
anérias pequenas e médias e nas veias do cortex e leptomeninges. Estudos biogui-
micos e imunccitoquimicos tém demonstrado grande similaridade entre este amildide
vascular e a beta amildide das placas neuriticas da Doenca de Alzheimer. A
freqiiéncia de AAC emidosos & elevada, estando em torno de 23 a 57% em autdpsias
nao selecionadas. A AAC pode causar hemormagia lobar freqilentemente sem hiper-
tenséo, trauma ou outra etiologia. Os aa apresentam 7 pacientes com AAC cujos
quadros clinicos enquadravam-se em dois grupos: sintomas neurologicos transitérios
e recorrentes e deméncia rapidamente progressiva.

®  Stroke assoclated with ephedrine use
43(7):1313-16, 1993 Bruno e cols 29ref (3)

Etedrina, uma droga simpaticomimética, com grande potencial para abuso é
obtida sem prescrigac médica, raramente & citada como causa de AVC, Séo relatados
3 casos de pacientes com AVC relacionados a efedrina (1 com infarto taldmico apés
ingeri-la para perda de peso e 2 com hemorragia intracraniana fatal, o primeiro por
abuse e o outro sem histdria definida). O mecanismo envolvido ndo esta claramente
definido.

®  Brain embolism, revisited
43(7):1281-87 Caplan,L.R. 65 ref (3)

Q tratamento do embolismo cerebral, pode depender mais da natureza do
material embdlico {trombo vermelho, trombo de plaqueta-fibrina, calcio, colesterol,
tumor), que do local da origem do embolo {cardiaco ou intra-arterial). O territorio da
artéria cerabral média é o local receptor de embolo mais comum, mas muitos embolos
podem dirfigir-se para as arnérias cardtidas e circulagio posterior. Um quinto dos
infartos da circulagdo posterior s30 decorrentes de embolismo & o embolismao
paradoxal & muito mais comum que o esperado. Além da artéria carétida, também a
aorta e artérias vertebrais podem dar origem a embolos artério-arteriais para o
cérebro. Frequentemente materiais embdlicos entram na circulagdo cerebral sem
causar sintomas.

¢ Safety of anticoagulation after hemorragic infarction
43(7): 1298-303, 1993 Pessin a cols. 31 ref (3)

Onze homens e uma mulher, com idades entre 33 e 77 anos, desenvolveram
infarto hamorrdgico durante o tratamento com heparina efou warfarin, para prevengio
de ambolismo recorrente. Destes, 11 tinham fonte cardic-embdlica dsfinida e 1
oclusdo carotidea. Os infartos hemorragicos localizavam-se no tenitrio da cerebral
média em 11 pacientes e em 1 na circulagdo posterior. Todos os pacientes perma-
neceram clinicamente estiveis ou melhoram durante a persisténcia da anticoagula-
¢éo, e 03 infartos hemomégicos diminuiram em extengio nas CT de controle.

®*  The etiology of posterior circulation infaris :a prospective study
using magnetic ressonance imaging and magnetic ressonance
angiography

43(8):1528-33 Bogoussiavsky e cols. 41ref (3)

Setenta pacientes com infartos da circulagdo posterior foram estudados pros-
pectivamente, com ressonéincia magnética e angiografia por ressonancia magnética.
© tronco cerebral foi o local mais comum de infarte {41/7C, 59%), seguindo-se o
cerebelo (33/70; 47%) e infartos supra e infratentoriais combinados (11/70, 16%).
Vinte e sete pacientes (39%) tinham estenose 50% ou oclusde da artéria basilar,
18(27%) pacientes com lesdes de outras grandes ariérias, 12 com dolicoectasia
vertebrobasilar & com estenose vertebral. Em 15 pacientes havia uma possivel
embolia cardiogénica e em 11 pacientes doenga das pequenas anérias e HAS. Os
infartos paramedianos do tronco cerebral estavam associados com estenose da
aneria basilar (71%) e aqueles isclados do cerebelo com embolia cardiaca (67%),
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®  Vascular distribution of paradoxical emboli bay transcranial
Doplier

43(8):1533-35,1993 Venketasubraamaniaan e cols 28ref (3)

Acreditava-se que a embolia paradoxal ocomia mais freqlientemente para a
circulagao intracraniana anterior. Utilizando o Doppler transcraniano e ecocardiografia
transesofagiana, com injegao salina agilada como conltraste, simultaneamente, 49
pacientes com stroke ou TIA foram estudados. Microcavitagdes foram detectadas em
12 pacientes (24%) na porgdo proximal da artéria cersbral média direita e em 9
pacientes também na parts proximal da artéria basilar. Em todes foi confirmado o
forame oval patente. A embolia paradoxal para a circulagdo craniana posterior &
portanto mais freqliente que o esperado.

®  Acule elevation and recovery of intraceliular Mg2+ foflowing
human focal cerebral ischemia
43(8):1577-81,1993 Helpern e cols. 26ref (3)

Foi utilizada espectroscopia com 31P por ressonancia magnética (MRS) em 45
pacientes com diagndstico de isquemia cerebral focal e 25 controles normais. A média
do pMg cerebral estava significalivamente baixa no tecido isquémico, entre os
pacientes comn stroke (pMg=3,34 + 0,28; n = 45, p,01) e também quando o pH da
regido era Acido (pH, 90, n=11, pMg=3,07 + 0,44) ou o indice fosfocreatinina estava
reduzido (PCrl .+ pMg = 3,12 £ 0.4, n=13, p,01). O pH retomou ao normal nos dias 2
e 3 pds-stroke e o pMg nos dias 4 e 10 (subagudo), com PCri e Pi/Tp retornando ao
normal apos 10 dias, quando o ph do tecido isquémico era alcaldtico.

®  Brain injury by global ischemia and reperfusion: A theoretical
perspective on membrane damage and repair

43(9):1656-65, 1993 White e cois 159ref (3)

Estudos experimentais reconhecem as lesdes carsbrais causadas pela isquemia e
reperfusdo: durante a reperfusdo ocorre hipoperfuséo e estudos morfologicos demons-
tram les&o estrutural progressiva, além da supressdo da sintese protéica. A lesdo da
membrana celular ocorre por lipdlise durante a isquemia, e & mediada por radicais livres
{peroxidagao de acidos graxos livres) na fase de reperfusio. Certos fatores de cresci-
mento como a insulina, estdo envolvidos no processo da "sobrevivéncia® celular.

L Thalamic infarctions: Differential effects on vestibular function in
the roll piane (35 patients)

43(9):1732-40,1993 Dieterich & Brandt 42ref (3)

Objstivando-se os efeitos tdnices da fungao vestibular em um plano giratério,
foram realizados testes para mensurar o “skew deviation®, reagio de torgace ocular
(RTO), olhar vertical subjetivo e desvio lateral da cabega, em 35 pacientes com
infartos taldmicos agudos e em 5 com hemorragia mediodiencefdlica. Entre os
resultados encontrou-se que os infartos polares anteriores nao alteraram a fungac
vestibular, enguanto que os infartos paramediancs (B) e os postero-laterais (11)
apresentaram comprometimento moderado a severo nos testes.

®  Chickenpox stroke in an aduit
43(9):1852-3,1993 Leopold, N.A. 7ref (2)

E relatado o caso de uma paciente de 22 anos que apresentou quadro clinico de
AVC, cinco semanas apds ter tido varicela. A MR e a CT de crinio demonstraram uma
extensa drea isquémica esquerda, envolvendo o temitnio da artéria cerebral média. A
angiografia da artéria cardtida esquerda demonstrou oclus&o da porgio supraclindide da
artéria carotida intema esquerda. Dos exames laboratoriais so foi positivo a sorologia
sérica da varicella-zoster (ELISA). A paciente foi tratada com esterdide e acyclovir.

®  Geographic distribuition of stroke mortality in the United
States:1939-1941 to 1979-1981

43(9):1839-51, 1993D.J.Lanska 131ref (1)

Desde os anos 50 tem sido observada grande varia¢do geografica no padrao
de mortalidade por stroke nos EUA. Elevadas taxas sdo observadas na regido da
cosla, caracterizando o “cinturde do stroke® em contraposigdo a baixas taxas
relatadas nas regides montanhosas. Na ampla andlise efetuada neste trabalho os
autores concluem que a persisténcia do padrao por mais de 4 décadas, a similari-
dade da distribuigao por raga @ sexo, a auséncia de delimitago politica ou admi-
nistrativa e 0s resultados dos estudos nacionais cooperativos sugerem que o padréo
de excessiva mortalidade ndo & artefatual. Algumas das variagbes geogréficas
observadas podem ser devidas aos efeitos da migragao seletiva e de variagdes na
distribuicac dos fatores de risco para stroke.

®  Bagilar artery embolism after surgery under general anesthesia: A
case repori

43(9):1856-7,1993 Fisher,C.M. 2 ret (2)

E relatado caso de uma paciente de 46 anos submetida a cirurgia eletiva para
retirada do (tero e ovério, que no pds-operatdric imediato, ndo teve intercorréncias.
Ap6s 30 minutes evoluiu para coma profundo e momeu apos 20 horas. O exame
anatomopatolégico mostrou infartc pontino e cersbelar , com material embélico nas
artérias basilar e cerebelar superior. O autor discorre sobre a possivel causa do
embolismo talvez por extensgo e rotagao do pescogo durants o ato anestésico.

Moléstias Extrapiramidais

e  [evodopa therapy and survival idiopathic Parkinson’s disease:
Cimsted County project

43(10):1818-26 1993 Uitti & cols 53 ref (2)

Foi realizado estudo retrospectivo de pacientes com Doenga de Parkinson
(DP), vistos na Clinica Mayo no periodo de 1964 a 1878, no total de 179 pacientes,
analisando ¢ uso de Levodopa (eficdcia, efeitos adversos e dosagem) e a sobrevida
dos mesmes. A mortalidade dos pacientes com DP {61% tratados com levodopa)
foi maior que a da populagdo em geral. O risco de morte no inicio do tratamento
com levodopa, foi significativamente reduzide (p,001), mas esta redugo diminui
apds 0s quatro primeiros anos.

& Multicanter study of caborgoline, a long-acting dopamine receptor
agonist, in Parkinson's disease patients with fluctuating
responses to levodopa/carbidopa

43(10):1981-84 , 1993, Lieberman e cols 9 ref (2}

Foi realizado estudo administrando cabergoline, um derivado ergoline agonista
dopaminérgico,com relativa especificidade para receptor D2, em 61 pacientes com
Doenga de Parkinson avangada e flutuagbes de resposta (tipo "wearing-ofi" e
"on-off*') usando doses estaveis de levodopa/carbidopa. A dose inicial de cabergo-
line foi de 0,5 mg/d, aumentando 0,5mg semanalmente por 5 semanas, quando
necessdrio. Durante as 5 semanas houve melhora de: 22% na escala de atividade
de vida didria (AVD); 14% no escore motor “off” & 22% no escore motor "on”. Apds
13 semanas, dos 61 pacientes houve melhora em: 35% na escala AVD; 17% no
escore motor "off'; 24% no escore motor “on* e 31% diminuiram o tempo de "off*.
A dose de levodopa foi reduzida em 12%. Todas as mudangas foram significantes.

®  Monoamine oxidase B (MAO B) inhibitor therapy in Parkinson’s
disease: The degree and reversibility of human brain MAO B
inhibition by Ro 19 6327

43(10):1984-92,1993 Fowler e cols 40 ref (2)

Seis pacientes com Doenga de Parkinson (DP) foram submetidos a administragio
de uma nova droga inibidora seletiva da MAQ B, o Ro 19 6327, e estudades com
tomografia por emissio de positrons (PET), tendo como par@metro para determinar o
nivel ¢ a reversibilidade de inibigdo da MAO B no cérebro humano, o L-deprenil. Foi
avaliada a eficacia, dose efetiva minima (90% de inibicdo da MAO B cerebral) e a
revarsbilidade apds descontinuagio da droga. A dose minima efetiva foi de 0,4 mg/Kg
ou mais, administrada com intervalc de 12 horas. A reversibilidads da MAD B apds a
descontinuagio da droga foi em 38 horas.

®  Fatigue in Parkinson’s disease
43(10):2016-18, 1993 Friedman e cols 13 ref (2)

Faliga é um sintorna comum, mas pouco conhecido, nos pacientes com Doenga
de Parkinson(DP}. Usando escala previamente validada, foram questionados 58
pacientes com DP sem deméncia e 58 controles, através de perguntas relacionadas
a depressio e fatiga. Foi observado que pacientes com DP s80 mais depressivos e
mais fatigados que o grupo controle, A fadiga foi correlacionada com a depresséo,
mas nao com a severidade da doenga.

®  Genomic imprinting and anticipation in idiopathic torsion dysionia
43(10).2040-43, 1993 La Buda e cols 31ref (1)

A distonia de torsdo idiopatica é uma doenga dominants, com penetrancia e
expressividade varidveis. Os fatores que afetam a penetrancia s&c desconhecidos.
Q imprinting gendmico envolve a medificagéo do material genético na linhagem das
células germinativas. Esta modificagdo parece regular de alguma forma a fungdo
dos genes dependendo se eles séo herdades do pai ou da mae. Os aa estudaram,
em 253 familias, observandc que a transmissdo néo se relaciona nem ao sexo nem
com ¢ parente que transmite a heranga, CQuanto a antacipago, os efeitos sdo
aparentes mas viéses de amostra n&o podem ser descartados.

®  Correlation of evoked potential and MR findings in Wilsen's
disease

43(10,:2059-64, 1993 Selwa o cols 35 ref (2)

E comelacionado ¢ estudo de potencial evocado auditivo {BAEPS) e somato-
sensorial (MSEPs), por estimulagdo do nervo mediane, com os achados de resso-
nancia magnética (RM) em 20 pacientes com diagnéstico de Doenga de Wilson
{DW). A RM foi anormal em 30% dos pacientes, MSEPs estava alterado em 65%,
mostrando protongamento das laténcias N/P13-N20 bilateraimente @ o BAEPs
alterade em 40%, com prolongamento bilateral das laténcias Il e V. O estudo mostra
que uma disfungao sensorial subclinica @ comun na DW e ha correlagéo entre a
severidade e localizagdo das alteragdes do potencial evocado e as alteragbes
morfoldgicas da RM, principalmente na ponte e mesencéfalo.

®  Evidence for neuronal degeneration and dendritic plasticity in
cortical pyramidal neurons of Huntington’s disease: A quantitative
Golgi study

43(10):2088-96, 1993 Sotrel e cols 59ref (2}

Foram estudados tecidos do cortex pré-frontal dorso-lateral de 7 pacientes com
Doenga de Huntington (DH) e 8 controles sem doenca neuroldgica. Por estudo
randomizado, foi feito andlise morfométrica das células piramidais da camada lll e V.
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Os resultados sugerem que os neurdnios da camada Il possuem capacidade de
expandir sua arvore dendritica como uma resposta compensatdria suficiente para
manter uma relativa fungéio metabdlica nommal (plasticidade).

®  Gangliosides and parkinsonism
43(10):2132-34, 1993 Herrero e cols 10ref (1)

A habilidade dos fatores de crescimento em aumentar o crescimenta neuritico e
prevenir a morie neuronal sugere que eles possam promover a regeneragéo apds
dano cerebral. Os gangliosidecs, entre outros neurctrépicos, podem aumentar o
tumover dopaminérgico e a densidade de tenminais nervoses dopaminérgicos no
estriado de macacos tratados com MPTP, uma neurotoxina do sistema dopaminér-
gico nigroestriatal. Na tentativa de avaliar a eficicia destes agentes na Doenga de
Parkinson, os autores concluiram que o GM1 pode ser polencialmente usado como
tratamento paliativo mais que como curativo para esta doenga.

®  End-of-dose dystonia in Parkinson’s disease
43(101.2130-31, 1993 Bravi e cols 10ref (1)

As distonias induzidas pela Levodopa ocorrem em 20 a 30% dos pacientss com
Doenga de Parkinson apds varios anos de tratamento. 550 reconhecidos 3 tipos de
distonia: a do periodo on-off, a difasica e a do pico da doss, sendo a (ltima a mais
comum. Os aa estudaram a relagdo entre os niveis circulantes da droga & ©
aparecimento do fenémeno distdnico em pacientes com DP moderadamente avan-
¢ada. Concluiram que o inicio da distonia parece refletir o grau, mais que o nivel, de
redugdo da estimulagio dopaminérgica e pode envoiver interagdo preferencial da
dopamina com subpopulago de receptores que ndo mediam a eficdcia antiparkinsec-
niana da droga.

®  Aceiaminophen sulfation in patients with Parkinson’s disease or
Hunlington’s disease is not impaired
43(7):1373-76, 1993 Roos and cols, 20 ref (2)

Séo estudados pacientes com Doenga de Parkinson, Doenga de Huntington e
grupe controle, quanto ao nivel plasmitico de sulfato, sulfatagdo de acetaminofem e
atividade da sulfotransferase plaquetaria. Naoshouve diferenca entre os 3 grupos,
mesme nos pacientes tratados com levodopa, concluindo-se que o metabolismo de
sulfatacéo é normal tanto na DP como na DH.

®  Hemiballismus and secondary mania following a right thalamic
infarction
43(7):1422-24,1993 Kulisevsky e cols. 10 ref (2}

E relatado o caso de uma paciente de &1 anos, com quadro subito de
movimentos amplos involuntérios do MIE (balismo) e alteragao do comportamento
tipo mania. O exame de MRI revelou uma peguena drea hipointensa de sinal em
T1 na regigo taldmica direita (lesdo envolvia os nlicleos ventral-lateral e o ventral-

medial). A paciente foi medicada com haloperidol com melhgra progressiva dos
sintomas.

®  The spectrum of levodopa-related fiuctuations in Parkinson's
disease
43(8):1459-64, 1993 Riley & Lang 46ref (2)

O uso de levodopa como terapéutica na Doenca de Parkinson {DP) estd
relacionado, freqlientements, a alleragbes motoras. Este estudo apresenta 6 casos
de DP, que apresentam outras fluluagdes, menos comuns, associadas ou nio a
alteragdes motoras, presentss tanto na fase "on* como "ofi”. Estas flutuagdes sao:
sensoriais (sensagBes dolorosas, parestesia, hipoestesia distal e sindroms das
pemas iriquietas); autondmicas (palidez, alteragdes da pressio arterial, taquicardia,
dilatagdo pupilar, estridor taringeo, dispnéia, sudorese e alteraglo urinaria) e cogni-
tiva/psiquidtrica {alucinagdes, distdrbio cognitivo, ansiedads, depressdo,mania e
hipersexualidade). :

®  Progression after chronic manganese exposure
43(8):1479-82,1993 Huang e cols. 24ref (2)

E relatado o seguimento, por 5 anos, de & pacientes que desenvolveram Doenga
de Parkinson, apos exposicio pelo manganés. Neste estudo foi abservado que houve
progressio do quadro neuroldgico (avaliagéio feita pelo Kings College Hospital Ranting
Scale), mesmo apds ter interrompido a exposicio pelo metal. A resposta terapautica 2
levodopa, foi observada até o 29 ao 3° ano, sendo posteriommente decrescents. Nao foram
observados fendmenos adversos como o "on-off” ou discinesias.

®  Supression of dyskinesias In advanced Parkinson’s diseage.
I.Continuous intravenous levodopa shifts dose response for
production of dyskinesias but not for ralief of parkinsonism in
patients with advanced Parkinson's disease.

43(8); 1545-50,1993 Schuh & Bennett 27 ref (2)

A mudanga da dose de Levodopa pela via intravenosa continua como resposta
da produgao de discinesia, diminuiu, mas nao melhorou o parkinsonisno nos pacien-
tes com Doenca de Parkinson avangada. Foram estudados & pacientes com DP
avancada, com a adminisiragho de levedopa intravenosa, apds a interrupgéio da
levodapaicarbidopa oral. Foi observado, no 22 dia, que a curva dose-resposta da
discinesia foi desviada para a direita com infusdo intravenosa, mas n&o houve
alteragio significante na resposta ao parkinsonismo. Este estudo, que evidencia a
mudanga seletiva na discinesia, sugere um mecanisme independsnte na indugas da
discinesia e parkingonismo.

®  Supression of dyskinesias in advanced Parkinson’s disease.li
Increasing daily clozapine doses supress dyskinasias and
improve parkinsonism sympioms

43(8).1851-55 Banneit e cols 17 ref (2}

A clozapina ¢ uma droga neuroléptica atipica, que age principalments nos
receptores dopaminérgicos D1. Foram estudados 6 pacientes com Doenga de
Parkinson avangada com a administragao de levodopa/carbidopa associado a cloza-
pina. Foi cbservado methora da discinesia e diminuigio da fase "off". Os efeitos
colaterais da ciozapina como: sedacfo, sialdrreia e hipotensao orostatica, podem
ser tolarados com a diminuigo da dose adminisirada.

®  Phenolypic expression of X-linked dystonia-parkinsonism (lubag)
in two women

43(8):1555-8, 1993 Waters e cols. 15 ref (2)

Lubag, Distonia-Parkinsonisme ligada ao X, doenga de carater ressesivo, cuja .
localizacéo esta no cromossomo X, regido pericentrométrica, foi descrita em descend-
entes filipinos, A prevaldncia na ilha de Capiz (Filipinas), & de 1 em 4000 homens.
Tendo sido relatado somente urn caso femining, mas sem exame formal. Neste artigo
@ descrito 1 caso de Lubag em 1 homem, cujo pedrigres fol astudado e encontrado
2 primas afetadas. Foi feito estudo com Flucradopa-Pet, evidenciando redugao
estriatal, com envolvimento do sistema nigro-estriatal, sugerindo a possibilidade desta
doanga sm mulheres,

®  Comparison of striatal 18F-dopa uptake in adult-onset
dystonia-parkinsonism,Parkinson’s disease and dopa-responsive
dystonia

43(8): 1563-68 Turjanski e cols 19 ref (2)

Foi estudado através do 18F-dopa Pet, o padrdo de alleragio do sistema
dopaminérgico nigro-estriatal em pacientes com Distonia-Parkinsonisme em adulio
jovem (DYS-P), Doenca de Parkinson sem distonia (DP), Distonia Dopa-responsiva
{DRD) e grupe controle. Pacientes com DYS-P mostraram uma significativa redugdo
do putamen (45%) e caudato {67%) em comparagio com o grupo controle, mas em
comparag&o com o grupo PD foi similar. No grupo DRD, em comparagao com o grupe
controle, esta redugdo foi menor, caudalo (8%) e putamen {18%). A relagio cauda-
to-putamen, quanto a redugao, foi de 1,7 no grupo DYS-P & de 2,1 no grupo DP. No
grupe DRD e controle a relagéo foi 1,0,

®  Risk factores in young-onset Parkinson’s disease

43(9): 1641-43,1993 Golbe,L.1. 22ref (2)

Os autores examinam histéria médica e social de populagio predominantements
tural para determinar provaveis fatores de risco para DP. Foram analisados 3 fatores
preditivos: uso de pesticida, historia familiar de doenca neurolégica e histéria de
depressao. A probabilidade preditiva da DP foi de 92,3% com os trés fatores positivos,
mas somente o uso de pesticida pode ser considerado como fator de risco para
desenvolver a DP.

®  Antecedent clinical features associated with dementie in
Parkison's disease

43(9):1680-92,1993 Stem e cols 15 ref (2)

Através de um estudo prospectivo de cohort, foram examinados 250 pacientes
com deenca de Parkinson idiopatica {DP) ndo demenciados com seguimento por 5
anos, e verificado o nimero de pacientes que desenvolveram deméncia {deméncia
incidental) durante este periodo. Setenta e quatro pacientes ficaram dementes. A
prevaléncia de deméncia esteve associada 4 idade avangada, doengas concomilan-
tes e resposta adversa & terapia com levodopa.

®  Risk factores for Parkinson’'s disease

43{9).1693-97,1993 Huble e cols 35ref (1)

Através de dois recursos estatiscos diferentes foram identificados, em populagdo
predominantemente rural, os seguintes fatores de risco para DP; viver na zona niral,
uso de pesticida bem como estilo de vida masculino (sexo, traumatismo craniano,
ocupagbes predominantemente masculinas). Através do segundo recurso estatistico
preditores de DP foram: uso de pesticida, antecedente familiar de doenca neuroldgica
e historia de depressiv. A probabilidade predita foi de 92%(odds ratio:12), sendo
considerado fator de risco 0 uso de pesticida, independenternente do viver na zona
rural.

®  Double-blind, placebo-controlled. crossover study of duodenal
infusion of levedopa/carbidopa in Parkinson's disease patients
with ‘on-off’ Auctuations

43(9):1698-03, 1993 Kurth @ cols 35ref (2)

A terapia com levodopa em pacientes com DP avancada, apresenta freqlients
complicagdo com flutuagBes motoras severas. E feilo um estudo duplo cego com
placebo, em 10 pacisntes com DP, através da administragéo de levodopa/carbidopa
porinfusdo duodenal. Com a infusdo, 7 pacientes apresentaram aumento do periodo
‘on* e diminuigéo da fase “off", 2 pacientes pioraram e 1 néo teve alteragdo. Todos
0s pacientes tiveram significativa diminuigéio da variabilidade do nivel de levodopa.
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®  The effeci of L-dopa infusions with and without phenyialanine
challenges in parkinsonian patients: Plasma and ventricular CSF
L-dopa levels and clinical responses

43(8):1704-08, 1993 Woodward e cols 17 ref (2)

Feram monitorizados a resposta motora e a concentragdo plasmdtica e ventri-
cular (CSFV) de levodopa, durante a administragdo intravenosa de levodopa, em 2
pacientes com DP avangada. O pico da concentragao plasmética de L-dopa ocorreu
no final da infusdo, enquanioc que ne CSFY ocomeu apos 5 a 30 minutos o pico
plasmatico. Em um paciente foi associado fenilalanina com melhora da resposta
motora. Na fase inicial da administragéo, houve melhora da resposia motora com o
aumento da concentragao plasmatica e no CSFV, quanto a duragfio, mas néo quanto
a magnitude.

®  AMPA and NMDA binding sites in the hypothalamic iateral tuberal
nucleous :implications for Huntington's disease.

43(8):1593-5,1993 Kremer e cols 13 ref (2)

A hipdtese da excitotoxicidade para a perda neurcnal, que produz endegena-
mente aminodcidos excitatérios (AMPA e NMDA), envolvida na Doenga de Hunting-
ton, foi concordante com este esludo. € mosirado que o nicleo tubero-lateral do
hipotalamo, que esta reduzido em pacientes com DH, tem alta densidade de sitios
de ligagic NMDA e AMPA,

®  The early course of the Tourette’s syndrome clinical specirum
43(9):1712-15,1993 Park e cols 19 ref (2)

Foram estudados restrospectivamente, 101 criangas com sindrome de Touratte
€ analisados as desordens comportamentais associadas: deficit de atengSo e hipe-
ratividade (ADHD); desordem compulsiva-ohsessiva (OCD) e transtomo do compor-
tamento (DB). Sao tambem estudados as respostas terapéuticas.

®  Botulinum antibodies in dystonic patients treated with type A
botulinum toxin: Frequency and significance

43(9):1715-18,1993 Zuber e cols 14 ref (2)

Foi medida a concentragéo sérica do anticorpo da toxina botulinica (ABT), em
96 pacientes com distonia focal que haviam sido tratados com a toxina tipo A. Em
somente 3% dos pacientes foram evidentes a ABT. Pacientes com ABT haviam
racebido mais de 50 mg de toxina botulinica, e o tempeo entre as duas inje¢des foi
significativamente menor do que nos pacientes sem ABT. A evolugao clinica dos trés
pacientes foi diferente, em um havia diminuido a efetividade das injegbes repetitivas;
noutro ndo havia melhora persisiente e o terceiro nunca respondeu a injegio de
toxina.

®  Pailidoluysian atrophy: Dystenia and basal ganglia functional
anatomy

43(9):1764-68,1993 Wooten e cols. 16 ref (1}

E apresentado o caso de um pacienle com distonia generalizada durante a vida
8, & necropsia, apresentava atrofia palidoluysiana pura. No caso, ¢ paciente eslana
apresentande distonia em decorréncia de menor excitagao (inibigae aumentada) dos
neurdnios médio-palidais.

®  The Bereilschaftspotential preceding simple foot movement and
initiation of gait in Parkinson's disease
43(9):1784-88,1993 Vidaithet e cols 16 ref (2)

Foi examinado o envolvimento cerebral na iniciagéo da marcha, através do
registro do potencial Bereitschafts (BP), precedendo um simples movimento dos pés
.enquanto sentado, e de pé, em postura de caminhar, em um grupo controle normal
& em 7 pacientes com DP moderada. Em pacientes normais havia BP precedendo a
postura de caminhar, que é maior que no movimento dos pés, 0 que nao ocorme nos
pacientes com DP. A auséncia do BP em pacientes com DP pode refletir a sua
incapacidade de iniciar a complexa seqiiéncia de movimentos que requer ¢ inicio da,
marcha.

®  Practice parameters:initial therapy of Parkinson's disease
(summary statement). Report of the quality standarts
subcommitiee of the AAN

43(7):1296-7,1993 (2)
O comité de standartizagio de qualidade {QSS) da Academia Americana de
Neurologia desenvolve um estudo de parametros praticos para naurologistas. Foram

revisados livros textos e experiéncia pessoal de diversos membros da academia,
visando o manejo e terapéutica inicial da paciente parkinsoniano.

®  “Egsencial tremor " and CAG repeats in the androgen recepior
gene

43(8):1618-8,1993 Kaneko e cols 6ref (3)

A andlise de DNA por PCR, de um paciente com tremor postural fino iniciado aos
50 ancs de idade, fasciculagfio dos misculos da face, além de caimbras notumas
apds os 65 anocs, mostrou 42 repeticies CAG. Numero elevado comparando-se com
o controle normal (17 a 26 repeticdes). A ENMG deste caso mostrou potenciais de
unidades motoras polifasicos, com elevada amplitude e longa duragao, sugerindo
neurcnopatia motora inferior. Ja havia sido documentado a repeticio CAG no gene
do receptor androgénico, no £aso de atrofia muscular bulbar e espinhal progressiva
(SBMA).

Epilepsia/Crises Epilépticas

® A rolationship between parlicular reproductive endocrine
disorders and the laterality of epileptiform discharges in women
with epilepsy

43(10):1907-10, 1993 Herzog, A.G. 26ref (1)

Dado que as estruturas limbicas modutam a fungéo anddcrina do eixo hipotala-
mo-hipSfise em animais e humanos, os aa investigaram 30 mulheres com: crises
parciais complexas, descargas epileptiformes temporais unilaterais e desordens
reprodutivas. Os achados deste trabatho demonstram relagéo entre padrbes altera-
dos de ciclos reprodutivos e a predominancia de lateralidade das descargas ao EEG
em mulheres com epilepsia e s@o consistentes com assimetria lateralizada nas
influéneias cerebrais sobre a fungio endécrina reprodutiva.

®  Nonepileplic seizures and childhood sexual and physical abuse
43(10):1950-53, 1993 Alper e cols 17ref (1)

Elevada incidéncia de crises nao epilépticas tém sido observada em criangas
submetidas a abuso sexual ou fisico. Através de estudo controlado os aa concluiram
que o abusoc é mais comum enire criangas com crises ndo epilépticas que nas
epilépticas e sugere que em alguns casos ¢ abuso da crianga pode ser um fator
contribuinte na patogénese destas sindimes.

*  Frontal lobe epilepsy: Clincal seizure characteristics and
localization with ictal 99mTc-HMPAO SPECT
43(10):1966-80, 1993 Harvey e cois 65 ref (1)

Os aa avaliaram a utilidade do SPECT (single photon emission computorized
tomography) feito com 93Tc hexametil propylene-amina-oxima em 22 criangas com
clinica de epilepsia do lobo frontal. Observaram que o SPECT ictal tem potencial
para localizar crises em pacientes com epilepsia do lobo frontal intratavel e pode
centribuir para a compreensao, in vivo, dos relacicnamentes anatomo-clinicos das
crises do loba frontal.

®  in vivo cerebral metabolism and central benzodiazepine-receptor
binding in temporal lobe epilepsy
43(10): 1998-006, 1993 Henry e cols 46 ref (1)

Através de PET foram estudados os parametros referidos no titulo em 10
pacientes com epilepsia do lobo temporal mesial e controles. Em 8 dos epilépticos
observou-se hipometabolismo ipsilateral no lado de inicio das descargas do EEG
tanto nas regides temparal mesial, temporal lateral e taldmica. A disfungéo metabdlica
intercritica é varidvel e usualmente extensiva nos epilépticos mas a diminuigao de
densidade nos receptores benzodiazepinicos centrais estd mais restrita as regides
temporais mesiais. Discute-se a indicagio pré -cinirgica de imagem com Flumazenil
C11 nos casos de crises parciais complexas refratanias.

¢  Crying seizures
43(10):2113-17, 1993 Luciano e cols 27 ref (1)

Crises de choro, epilépticas, sfo raras. Os aa documentaram por video-EEG 7
pacientes com crises simples cu parciais complexas. Devide a escassa documenta-
¢80, 0S casos previamente relatados na literatura poderiam ter ocorrido critica ou
intercriticamente, ou mesmo em decorréncia de crise ndo epiléptica. A atividade ictal
em & pacientes ocorria no hemisféric ndo dominante, maxima na regidao temporal
anteromesial em & e frontal mesial em outro. Estes casos estdo em acordo com a
teoria que propde & lateralizagio da emogdo com domindncia do hemistério cerebral
direito para os estados afetivos negativos.

®  Diagnosis of medial temporal lobe seizurs onset: Relative specifity
and sensitivity of quantitative MR!
43(10):2117-24, 1993 Spencer e cols 31ref (1)

Analisando a utilidade da morfometria do hipocampo no diagnéstico de crises
com inicio ne lobo temporal medial, os autores concluem que, para detectar atrofia
hipocampal, a morfometria do hipocampo é sensivel em 75% dos casos e especifica
em B4% para crise com inicio no lobo temporal ipsilateral. A correlagao entre epilepsia
de longa duragao e atrofia hipocampal é positiva.

®  Intorictal heart rata patterns in partial seizure disorders
43(10):2136-39, 1993 Frysinger e cof 10ref (1}

Lesfies epiléptogénicas temporais mesiais podem alterar o padrio autondmico
intercriticamente. A ardlise da vanabilidade cardiaca em 19 pacientes com crises
parciais complexas revelou casos de flutuagBes persistentes, de elevada amplitude,
4 a 9 por minuto na freqiléncia cardiaca, durante a vigilia. Este padrdo foi mais
fregilente em candidatos menos provéaveis a ressecgfo do lobo temporal anterior.
Atribuiu-se este padrao de descargas autondmicas a influéncias descendentes sobre
a regulagao cardiovascular.

®  Treaitment of epilepsy by stimulation of the vagus nerve
43(7): 1338-45 / Uthman e cols. / 43 ref (2)

Foram estudados 14 pacientes com epillepsia parcial, refrataria ao tratamento clinico
, com eletro estimulagao do nervo vago ao nivel carotideo, através de estudo duplo cego.
Foi observada reducao média de 46,6% na freqiéncia das crises no periodo de 14.a 35
meses, com 3 1ipas de resposta ao método: pacientes com resposta ripida; pacientes
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com resposta gradual e pacientes sem resposta. O método foi bem tolerado, com
poucos efeitos adversos, como sensagdo de chogue no sitio de implantagio do
sletrodo no pescoso.

&  Characterization of selzures associetd with biotinidase deficiency.
43(7)1351-5,1993 / Saibart e cols. / 42 ref (1}

Deficiéncia de bictinidas & uma doenga metabdlica autossémica recessiva
caracterizada por deficiéncia desta enzima no soro. As manifestagdes clinicas mais
comuns sao: crises apiléplicas, hipotonia, ataxia, rash cutineo, alopecia, cetoacidose
metabdlica e acidunia organica. Existe consideravel variagdo fenatipica da doenga.
Os aa revisaram os achados clinicos em 78 criangas e recomendarn que a deficiéncia
de biotinidase e a administragfio de biotina {5 a 10 mg) sejam consideradas em
changas com menos de 1 ano com crises de dificil controle bem como naquelas com
crises de etiologia ndo definida.

®  Seizure characteristics in chromossome 20 benign familial
neonatal convulsions

43(7):1355-60, 1993 / Ronan e cols / 24 ret (1)

O sindrome da epilepsia benigna familiar neonatal é caracterizado por inicio de
crises de curta duragdo e freqilentes que desaparecem espontaneamente & em
poucas semanas, histéria familiar positiva com padrdo de heranga autossimica
dominante de crises neonatais. Os aa avafiaram 69 afetados e seus pedigrees. As
crises tinham inicio no 3° dia em 42% dos pacientes ¢ 8% desapareciam nas
primeiras 6 semanas. O tipo de crise era misto, comegando com postura tdnica,
sinfomas oculares, apnéa e outras manifestagdes autondmicas. No periodo intercri-
tico, as eriangas passavam bem. A evolugao neurocognitiva fol nomal e o risco de
apilepsia subseqlente foi de 16%. A maioria das crises tardias foram generalizadas
16nico ou cldnicas e algumas provocadas, sugerindo a possibilidade de forma ndo
usual de epilepsia reflexa.

® [ateralizing significance of head and eye daviation in secondary
generalized tonic-clonic seizures

43(7):1308-19,1993 Kernan e cols 20 ref {1)

O conhecimento cldssico explica as crises com versao do olhe e ou da cabega
para ¢ lado oposto & lesdo, localizada no lobo frontal. Ha discordancia quanto a home
ou ipsilateralidade do lado lesado. Foram estudados através de video-EEG monitori-
zagao 92 crises tdnico-cldnicas secundariamente generalizadas. Os parametros
foram os desvios cabega/olho forgados (sustentados, de tonicidade nac natural ou
mavimentos cidnicos). Os nao forgados (que ndo eram nem tdnicos nem cldnicos) e
lembravam os movimentos voluntarios da cabega. Em B9% dos casos 05 movimentos
forcados eram contralaterais enquanto os nac forgados nao tinham qualquer valor
localizatdrio.

®  Status epilepticus :the interaction of epliepsy and acute brain
disease

43(8):1473-78,1993 Barry & Hauser 36ref (1)

Os autores analisaram 2117 pacientes com SE durante umn periodo de 3 anos,
com crises de todos os tipos e SE de todas as etiologias. 59% dos pacientes nao
tinham histéria de epilepsia. Nestes casos haviam mais precipitantes agudos asso-
ciados ao SE e mencs probabilidade de ter doenga cerebral aguda. Em geral eram
mais idosos, mas provavelmente tinham crises generalizadas e elevada mortalidade
proporcional. Havia correlagdo significante entre a historia de doenga cerebral
orgénica e a historia de epilepsia no desenvolvimento de doenga cerebral organi-
ca. Entre os 88 pacientes gue sofriam de epilepsia, elevada proporgéo tinha lesées
cerebrais prévias mas poucos tinham precipitantes agudos. Estes pacientes eram
mais jovens e a mortalidade a eles associada era baixa mas sles apresentavam
recorréncia de SE antes e apds o episddio analisado. Significante doenga cerebral
aguda ou prévia é importante fator no desenvolvimento de SE mesmo em pacien-
tes com epilepsia prévia.

®  lptade on surgical treatment of the epilapsies ;summary of the
Second International Palm Desert Conference on the Surgical
Treatment of the epilepsies (1992)
43(8):1612-7,1993 Engel Jr,J. 51 ref (1)
O diagnéstico de uma condigdo epiléptica remedidvel cirurgicamente & indica-
¢éo de intervengao cirirgica precoce. Os principais problemas que impedem o
acesso do paciente com indicagao cinirgica de epilepsia a este procedimento séo:
falha no reconhecimento da indicagdo médica e guestdes relativas ao custo do
procedimento. As maiores indicagfes séo: epilepsia do lobo temporal mesial, com
esclerose hipocampal; sindrome de Sturge-Weber; de Lennox-Gastaut; pacientes
com crises devidas a lesdes focais identificadas pela RM.

®  Expanding the international Classification of Seizures to provide
loclization information

43(9):1650-55, 1893, Liiders e cols. 7 rof {1}

Os aa comentam as vantagens ¢ seis grupos de desvantagens da atual classi-
ficagio das crises epilépticas, propondo, ao final, uma classificagdc gue se propde a
exiraif a0 maximo as informagdes clinicas que s&o (teis para a localizaggo bem como
a utilizagfo exclusiva da clinica como fonte de informagao.

®  Wads memory testing and hippocampal volume measurements in
the evalution for temporal lombectomy
43(9):1789-93, 1993 Loring e cols 23 ref (1)

A administragdo de amobarbital intracarotidea ou taste de Wada faz parte da
avaliagao pre-operatoria para lobectomia temporal. Para avaliar a lateralizagao da
linguagem o leste Wada para meméria ¢ utilizado para identificar pacientes
sujeilos a risco de desenvoiver déficits de memoria pos-cinirgicos, significativos.
Na avaliagao pré-operaitria das epilepsias o objetive é néo so a localizagao do
foco mas também areas de disfungdo focal. O Wada memory test é assumido
como nomnal quando o hemisfério ipsilateral ac foco primario estd anestesiado,
sendo tipicamente alterado apds a inje¢do do hemistério contralateral ao foco. Isto
é devido aos eleitos de inlerrupgao associados ao foco em conjungdo com a
anestesia do hemisfério contralateral. Desta forma, a performance no teste de
Wada é um bom indicativo da disfungao temporal lateralizada. Neste estudo os aa
observaram significante correlagdo enlre as assimetrias observadas no teste de
Wada e as assimetrias de volume do hipecampo, indicando evidéncia estrutural
de redugéo do volume hipocampal com correspondéncia na performance no Wada
memory last.

®  Deleciion of hippocampal pathology in iniractable partial epilepsy:
increased sensifivity with quantitative magnetic resonsance T2
relaxometry

43(9): 1793-99, 1933 Jackson e cols 35ref (1)

Foram estudados 50 pacientes com epilepsia parcial intratavel com RM ofimiza-
da para detectar anormalidades hipocampais e da substancia cinzenta. Todas as
medidas de hipocampo superiores a 116msec estavam associadas a epilepsia do
lobo temporal ou esclerose hipocampal ou ambas. Anormalidades bilaterais estavam
presentes em 29% dos casos com esclerose hipocampal.

® MR/ hippocampal volumes and memory function before and after
temporal lobectomy
43(9): 1800-805,1993 Trenerry @ cols 35 ref (1)

Lobactomia temporal anterior e amigdalohipecampectomia séo intervengdes
aceitas e efetivas para epilepsia medicamente intratavel, Os riscos associados ao
comprometimento da memdria sao relevantes. Poupando-se a formagao hipocam-
pal, os déficits de memadria nac s@o tao profundes. Nos pacientes com epilapsia
temporal esquerda a dilerenga entre os volumes hipacampais esteve significante-
mente correlacionada com as mudangas na memdria verbal pds-operatdria bem
como para os desenhos geométricos absiratos. A resseccéo de um hipecampo
relativamente ndo atréfico estave associada a smpobrecimento das memérias
visual e verbal. Nos pacientes com epilepsia temporal direita o volume hipocampal
esteve associado ao declinio do aprendizado visuo-espacial mas no com a
memdria, pos cirurgicamente. O volume hipecampal parece forncer informagdes
significantes na avalia¢do do risco de comprometimento de memdria apés lobec-
tomia temporal.

Propedéutica/Laboratério/Anatomia/Ed. Médica

®  The effect of the mechanical damping loads on disabling action
tremor

43(7):1346-50,1993 / Aisen e cols. / 8ref (2)

Foi estudado o efeito da estimula¢ao de carga imida ao nivel do pulso, em 10
pacientes com tremor cerebelar de ag¢io, cronico, de severa a moderada intensidade,
por esclarose maltipla ou les3o cerebral traumdtica. Todos pacientes apresemaram,
estatisticamenta ¢ funcionalmente, significante redugao do tremor com a aplicagdo
da carga.

¢ Th reevaluation of the vestibulo-ocular reflex: new ideas of its
purpose, properties, neursl substraie and disorders

43(7):1268-95 / Leigh & Brandt / 76 ref (1)

Sabe-se que o reflexo vestibuio-ocular (VOR) & convencionalmente avaliado
através de estimuiagdo caldrica e pela rotagéo passiva dos pacientes em baixas
freqléncias em uma cadeira. As propriedades deste reflexo testadas sob estas
condigbes diferem da perfformance deste reflexo durante a locomogéo, fungdo natural
a gual ela se relaciona. Os autores fazem uma revisio cuidadosa de todas as vias,
nicleos e fungGes relacionadas a este reflexo. Concluemn que o nucleo vestibular
basicaments coordena o olhar conjugado e postura e contribui para a percepgdo da
venicalidade e do auto-movimento. Em conseqiiéncia disto, problemas que afetam o
VOR causam n3o somente nistagmo mas instabilidade da postura e disturbio da
orientagao espacial.

®  Congruous quadrantanopis and optic radiation lesion
43(7):1430-32,1993 / Borruat e cols / 10ref (2}

E relatadc o caso de uma pacienle de 45 anos com guadrantopsia inferior
homenima esquerda, cujo exame de MRI evidenciou pequena lesdo na substincia
branca periventricular, préximeo ao trigono direite. Foi feito o diagnostico provével de
esclerose miltipla baseado no quadro clinico, MRI e alteragdo da banda gama na
EFP do LCR.
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®  Direct effects of cyclosporin A and cycliophosphamide on
differentiaation of normal human myobiasts in culture
43(7):1432-34, 1993, 1993 Hardiman e cols 10ret (2}

Foi estudado o efeito dos agentes imunosupressores ciclosporina A e ciclofos-
famida na cultura clonal de mioblastos humanos, em doses terapduficas. A ciclos-
porina A inibiu e a ciclofosfamida aumentou a fusao dos mioblastos. Estes achados
indicam que estes agentes imunosupressores possam ler efeito direto no musculo,
por mecanismo ainda nao definido, mas independente da inibigaio do sistema imune.

®  Persisient vegetetive state{PVS)
43(8).1457-8,1993 Celesia, G.G. 26rel. (1)

Avangos na Uitima década tem resultado na sobrevivéncia de muitos pacientes
que antes ndo sobreviviam. A correta identificagio e diagndstico do PVS é fundamen-
tal. As confusGes decorrem de confusdo na terminologia usada para descrever as
alteragdes de consciéncia. A Associagio Americana de Neurologia sugere que
apenas 3 termos sejam definidos clinicamente: coma, sindrome “locked-in" e estado
vegetativo. Enfatizam a importancia de se dislinguir entre estado vegetativo e estado
vegetativo persisiente. O progndstico do estado vegetatito deve ser separado de sua
definigdo. O prognéstico esta relacionado a eticlogia, duragio do PVS e idade do
paciente. Os autores recomendam que se d& ao diagnéstico de PVS a mesma
atengao que se da ao de monte cerebral. Um conjunto de entidades médicas esta
preparando um documento para delimitar os aspectos médicos do PVS, sumarizando
o que se conhece de PVS bem como um consenso unificado das caracteristicas
meédicas do sindrome.

®  Accuracy of diagnosis of persistent vegetalive state
43(8): 1465-66,1993 Childs g cols. 21ref (1)

Os autores revisaram o diagnéstico pré-admissional de todos os pacientes com
les&o cerebral internados nos ultimes 5 anos (n=193). Todos aqueles com mais de 1
més pds leséie, com diagndstico de coma ou de estado vegetativo persistente foram
selecionados para revisde {(n=49). Observaram que 37% dos pacientes tinham sido
diagnosticados inacuradaments. Os erros diagnasticos foram mais fregiientes nos
casos de lesdes traumaticas nao agudas. Os autores supeitam que os diagndsticos
inadequados sejam devidos a confus@o na terminologia usada para descrever
alteragdes dos estados de conscidncia nas lesdes cerebrais.

®  Cool,warm,and heat-pain detection thresrolds: testing methods
and inferences about anatomic distribuitoion of receptors

43(8):1500-8, 1993 /Dyck o cols / 27ref (1)

Os autores tém observado que o algoritmo de estimulagic pode influenciar a
avallagdo do limiar vibratdrio. Utilizando o equipamento CASE IV(Computer-Assisted
Sensory Examination), avaliam os limiares de detecgio de varios padrbes de sensi-
bilidade térmica.

® A 4,2 and 1 stepping algorithm for quick and accurate estimation
of cutaneous sensaation threshold
43(8):1508-12,1993 / Dyck o cols./ 6 ref (1}
Com o equipamento CASE IV os autores descrevern um método de avaliagio
dos limiares vibratdrio & térmico que pode ser ulilizado para controle clinico e estudos
epidemioldgicos.

®  Memory in patiants with cerebeliar degeneration
43(8):1536-44, 1993 / Appotfonio e cols / 54 ref (1)

QO cerebelo humano tem sido relacionado a certo papel na atividade cognitiva.
Estudos indicam que a parte lateral dos hemisférios cerebrais podem prestar-se aum
mecanismo adaplative cujos sinais capacitam o cortex frontal a executar otimamente
0s procadimentos aprendidos. Os aulores estudaram 11 pacientes com degeneragéo
cerebelar relativamente seletiva comparados a controles. Os testes neurcpsicalgi-
©os aplicados permitiram identificar que os pacientes com leso cerebelar estavam
mais comprometides nas fungdes que requeriam o uso de fungdes executivas tais
como a iniciag&o e a perseveracBo (Mattis demecia rating sacle) ou nos testes de
fluéncia @ em medidas de memdoria que requeriam grande efeito de processamento,
Os autores concluiram gue a meméria em pacientes com disfungio cerebelar pura
esta comprometida sé parcialmente e que o comprometimento é secundario ao déficit
nas fungbes cognitivas.

®  Agsymmelry of forearm rolling as a sign of unilateral cerebraal
dysfunction

43(8):1596-8, 1993 / Sawyer e cols /  ref (1)

A rotagdo de um antebrago ao redor do outre em frente ao tronco, quando
assimétrica, mostrou-se indicador sensivel de doenga hemistérica unilateral em 85%
de 62 pacientes com lesdes hemistéricas, comparados a controles.

®  Retinal disease masquerading as spasmus nutans
43(8).:1607-5,1993 / Lambert & Newman /10ref (1)

Os autores diagnosticaram cegueira ncturna congénita estaciondria (CNCE) em
duas criangas com achados tipicos de espasmo nutans. Recomendam que se faga
avaliag@o oftalmoldgica completa e eletreretinografia sempre qua as criangas sob
supeita sejam miopes desde que a forma mais comum de CNCE é associada &
micpia.

®  Hepatitis B transmission by neurologic pin testing
43(8):1618,1993 / Chynn e cols. / Gref (3}

Foram selecionados 25 pacientes com distdrbios gastroenteroldgicos em Tai-
wan, todos com elevados litulos do HBsAg. A sensibilidade dolorosa foi testada
ulilizando-se alfinete e palito de madeira. Os instrumentos feram depois analisados
através do radicimunoensaio, e analisando-se os affinetes, os resuitados foram todos
positivos, enquanto um dos 25 pacientes (4%), tinha o palito contaminado com o
HB5Ag. A documentagéo da contaminag8o dos instrumentos utilizados neste teste,
reforga a idéia do uso de materiais descartaveis ou da esterelizagio dos mesmos.

®  Hysterical homiparesis accompanying Bell's palsy
43(8):1619,1993/ Keane, J.R. / 6ref (3)

A ocoreéncia de hemiparesia ipsilateral & paralisia facial periférica implica em
algumas possibilidades: lesBes separadas envolvendo o nervo facial e ¢ traio
piramidal, inervagao andmala do neurdnio motor facial superior ou paresia psicogé-
nica dos membros ipsilaterais. S3o descritos 5 pacientes adultos jovens cujo diag-
néstico final foi paralisia facial periférica e hemiparesia ipsilateral, sendo o medo do
AVC um fator comum entre os pacientes.

®  Where will future neurologists and neuroscientists come from?
43(9):1637-40,1993 R.N. Rosemberg. 8 ref (1)

O editorial trata de vérios aspectos relacionados a educago, pesquisa, utilizagao
de recursos em Neurclogia & Neurociéncias com referéncia especial ao fato de estar
vivenciando a década do cérebro.

®  Neurologists- 1991 to 1992
43(8):1666-72,1993 Ringel e cols 26ref (1)

Um levantamento feito através de questiondrios analisando cuidadosamente
varios pardmetros relacionados as atividades de neurologistas americanos com vistas
as atividades praticas atuais deles e as possivels reformas que advirdo com mudan-
¢as econdmicas envolvendo o financiamento da satde.

®  Hereditary congenital nystagmus and gazeholding failure: the role
of the neural integrator

43(9):1741-48, 1993 Dell'Osso e cols 44ref (3)

Q nistagmo congénito (CN) pode ser uma instabilidade na integracac neuronal
responsdvel pelo olhar fixo, Foram estudados 4 pacientes que apresentavam CN e
impossibilidade de clhar fixo enquanto fixavam uma posigao pimdana e olhar lateral.
Os autores concluem que nos pacientes com CN, n3o hd anormalidade ne ofhar fixo.

¢ Disruption of automatic speech following & right basal ganglia
lesion
43(9):1768-74,1993 Speed o cols 43 ref (1)

A comunicagdo verbal & composta de vdrios elementos, incluindo proposicio-
nais ¢ fala automdtica. Os proposicionais s&0 aqusles nos quais os elementos
linglisticos s8o conscientamente reunidos para expressar mensagens semanti-
cas. Os elementos automaticos s&o os que j& vem prontos e sdo compostos de
sequéncias de palavras invariantes. Apos hemorragia hemisférica direita, evolven-
do grande parte dos nuclecs da base a paciente tornou-se incapaz de recitar
versos familiares. Ela manteve a fala proposicional tanto em francés quanto em
hebraico bam como a compreensio da fala automatica mas com comprometimen-
to da fala automética.

®  Anti-neutrophil cytoplasmic antibodies in vasculitic peripheral
neuropathy

43(9).1826-27,1993 Chalk e cols 10ref (3)

Os anticorpos citoplasmaticos anti-neutrofilos (ANCA) sic detectados com
elevada freqiiéncia na Granulomatose de Wegener, poliarterite nodosa e em certos
tipos de glomerulonefrites. Tém-se sugerido que o ANCA possa estar envolvido na
patogenia das vasculites necrotizantes. Os autores estudaram 186 pacientes com
neurcpatia periférica, & o ANCA foi encontrado em 4 de 6 pacientes com neuropatia
vasculitica. Ocorreram elevados niumeros de falso positivos em cutras neuropatias,
© qué sugere uma baixa especificidade.

®  The use of animals in science
43(10): 1875-77, 1993 Aminoff, M.J. (1)
O autor comenta aspectos histéricos da pritica da Medicina, os conceitos

errdneos quanto ao uso de animais em ciéncia bem como as perspectivas fuluras da
experimenta¢an em animais.

®  PBilateral anterior lingual hypogeusia hypesthesia
43(10):2146, 1993 Schwankhaus, J.D. 7 ref (1}

E relatado o caso de uma pacinte com sinais nao usuais de perda de paladar e
hipoestesia nos 2/3 anteriores da lingua apds extragéo do terceiro molar inferior cinco
semanas antes. Os achados refletem dano bilaleral dos nervos linguais e corda do
timpano, ramos dos nervos faciais. O traumatismo pode ser explicado da seguinte
forma: traumatismo duranie a inje¢ao inlraoral de anestasico local na borda do rame
anterior da mandibula logo acima do lerceiro molar inferior ou dano destas estruturas
durante a extragdo dos molares. O autor levanta as possibilidades de diagnéstico
diterencial com: sindrome neck-tongue, neuropatia lingual, neuropatia trigeminal
sensorial & sindromes da mandibula e do queixo.
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¢  Disconjugate ocular bobbing
43(10).2151, 1993 Gaymard, B. 5ref (1)

Bobbing ocular ¢ um movimento conjugade vertical ocular anormal que consiste
am um rdpido movimenio do olho para baixo seguido por um lento retomo & posigao
horizontal inicial do olho. O caso relatado € raro por apresentar bobbing ora em um
olho ora em outro ora em ambos. O bobing ocular é relatado em lesdes da fossa
posterior. Assimetrias tém sido relatadas em associagao a paralisia coexistente
unilateral do )l par, o que ndo ocomia neste paciente, Fisiopatologia desconhecida.

®  Expectancy and response strategy to sensory stimuli
43(10):2139-42, 1993 Goodin e cols 10ref (1)

A forma pela qual o cérebro discrimina estimulos é ainda controversa. Os aa
investigaram a relagdo entre a discriminagio sensonal e a selegdo de respostas
apropriadas em pessoas em dois diferentes tempos de reagdo. As pessoas
anteciparam a necessidade de dar diferentes respostas baseadas na similaridade
de um estimulo particular acorrer em uma determinada situagac. Estes eventos
cerebrais antecipatdrios podem ser alterades depois do reconhecimento de que
este estimulo freqiiente ndo ocorreu. Os resultados indicam que a avaliagio dos
estimulos e a selegao de respostas s3o processos cerebrais dinamicos integrados
e colocam em discussao o significado funcional do chamado potencial de Isitura
pré-movimento.

®  “Entomopia”: A remarkable case of cerebral polyopia
43(10):2145-46, 1993 Lopez e cols 7 ref (1)

E relatado o caso de uma pacients de 68 anos que foi atendida por episédios de
alteragles visuais caracterizados por visualizar 100 a 200 imagens do mesmo objeto,
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0 que obscurecia completamente seu campo visual e dificultava a pemanéncia em
pé. Os aa discutem as possiveis explicagdes para este fenomeno ao qual propde o
nome de entomopia devido ao fato de tratar-se de um fipo de poliopia que lembra a
imagem de insetos.

®  Neurologic function in the optimaliy healthy oidest old:
Neuropsychological evaiution

43(10): 1882-1886, 1983, Howieson @ cols (37 raf) (3}

Cbjetivando demonstrar o declinio gradual de muitas fungdes cognitivas com o
envelhecimente, foram estudados 2 grupos de individuos idosos e sauddveis, um
grupo (n=34} incluia pessoas com 84 a 100 anos de idade e outro {(n=17) pessoas
com 65 a 74 anos, uliizando-se testes neuropsicologicos padronizados. Muitas
furnges cognitivas estavam relativamente bem preservadas no grupo dos pacientes
mais idosos, sendo 0 efeito do envelhecimento maior {pior desempenho) nos testes
de percepgio visual e testes construcionais.

* A case of foreign accent syndrome without aphasia caused by a
lesion of the precentral gyrus

43(7):1361-3, 1993/ Takayama e cols. / 11 ref (1)

Foreign accent syndrome (FAS) é uma rara subvariedade de distirbios adqui-
ridos da fala. O achado patognomdnimo é ¢ aparecimento de uma acentuagio
atipica apds a les&o cerebral. Na linguagem a colocagio da acentuagao variava de
modo ndo natural @ apresentava, algumas vezes longas pausas entre as silabas,
allerando o ritmo de fala. A MRI efetuada 4 semanas apds o icto mostrava lesio
consistente com hemorragia petequial dentro do infarto na pare posterolateral do
giro pré-central esquerdo.
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