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PAPEL

Neuropatia periférica en la leucodistrofia metacromatica. Un
estudio de 40 casos del sur de la India
P S Bindu, A Mahadevan, A B Taly, R Christopher, N Gayathri, S K Shankar

J Neurol Neurozurg Psychiatry 2005;76:1698-1701. doi: 10.1136/jnnp.2005.063776

Antecedentes: Hay una escasez de literatura de la India sobre la leucodistrofia metacromatica (MLD), un
trastorno metabolico raro de la infancia que resulta de la deficiencia de aril sulfatasa A (ASA)
Pacientes/Métodos: Se revisaron los registros de casos histopatologicamente verificados de MLD, evaluados
durante un periodo de 12 afos en el Instituto Nacional de Salud Mental y Neurociencias, Bangalore, India.
Resultados: €l grupo infantil tardio (36) se manifestaba con regresion de los hitos (todos), retraso de los hitos
Ver f final del articulo las  (18h anomalias de la marcha (14) y convulsiones (11). A pesar de la espasticidad (29), habia hipo/refiexia en
sfiaciones de los autores. 25 padentes. La atrofia optica (6) era rara. Se observd consanguinidad en 25 nifios y cuatro tenian
antecedentes de enfermedad similar en los hermanos. Los p de compo pr en

Cormmpandancisa el grupo juvenil (cuatro), pero el deterioro cognitivo asociado y I hiporrefiexia proporcionaron una pista para
Or. ABTaly, Departamento de o diagnostico. Los niveles bajos de ASA en suero (siete de 20), el aumento de las proteinas en el liquido
Neurologia, Naconal

cefalorraquideo (cinco de 12) y los granulos metacromaticos en la orina (dos de 32) eran poco frecuentes. En
Instituto de Salud Mental y odo: Y 5 evid o fisiold & -
Neurocenciaz, Hozur Rood, 10005 S€ 0bservd evidencia electrofisioldgica de una severa y

Bangalore 560 029, India; dependiente de la longitud, incluso en presencia de hip
abtaly@yahoo.com

. Ademas de la P
metacromatica en todos los pacientes, la biopsia del nervio sural en 20 pacientes revelo depositos
Recbido ¢l 18 de enero de ortocromaticos dentro de los macrofagos pems(ldar'es, especiaimente entre los pacientes con valores
2005 normales de ASA (11 de 14), lo que sugiere [ ac de otros g 3 >

: Conclusiones: Este estudio produjo algunas observaciones dignas de mencion: el alto grado de
Verzion revisada recbida &
2 de mayo de 2005 consanguinidad asociado a la DLM en la India, la existenca de DLM con concentraciones séricas normales de
Aceptado el & de mayo de 2005ASA, ¢l depdsito de lipidos ortocromiticos y la evidencia electrofisioldgica de un bloqueo pardal de la

conduccion.

La leucodistrofia etacromitica (LDM) es un raro frastormo
metabolico de la infancia causado por la deficiencia de anl
sulfstasa A. La acurmlacion de sulfitidos se produce no

s6lo en el sistema nervioso central, sino también €3 0TS evaluacion de la orina en busca de grimlos metacromiticos (a =
tejidos, incluido el sistema nenvioso peniférico. '

La aril sulfatasa A se ensayo utilizando el sustrato arificial,
sulfato de p-nitrocatecol (@ = 20). * También se llevo a cabo la

La asociacién de la neuropatia periférica con la EPM es conocida,  52) Y18 ( 53 conp da, 22; rescnancia
pero este hecho se pasa por alto en gran medida. * Aunque las magnética, seis). www.jnnp.com
manifestaciones clinicas cardinales estan domunadas por la -
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afectacion del sistema nervioso central, 1os signos de afectacion del
sistema nervioso periférico también son evidentes en wm examen
clinico cwdadoso. Nuestro estudio destaca la importancia de
evaluar el sistema nervioso periférico en pacientes con sospecha de
EPM
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Se realizo una biopsia de 2 cm de longitud del nervio sural a lo
largo del meléolo lateral y se proceso la mitad para incrustarla en
parafina. Las secciones se tileron de forma rutinaria con
bematoxilina y eosina, Kulchitsky Pal (para la mielina), tricromico
de Maison (para los elementos del estroma) y anficuerpos
monoclonales contra los peurofilamentos para delinear los axones
Un sezmento de la otra mitad de la biopsia fue crioseccionado v
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