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Costa Rica en el Exterior

Caracterizacion posterior del fenotipo audio-vestibular DFNA1. Arch Otoryngol Head Neck Surg 1998
Jun;124(6):699-702. Lalwani AK, Jackler RK, Sweetow RW, Lynch ED, Ravent6s H, Morrow J, King MC y Le6n PE.
Antecedentes: La hipoacusia hereditaria autosémica dominante no sindrémica en una familia costarricense grande es causada por una
mutaci6n en el homélogo humano del gen diaphanous de Drosophila. Objetivo: Para caracterizar mejor el fenotipo de DFNA1 con una
evaluacién audiovestibular exhaustiva y tomografia computarizada del hueso temporal. Pacientes: un-nifio afectado y dos adultos
afectados de la familia costarricense con la mutacién en el gen diaphanous fueron estudiados en el Centro Médico de la Universidad
de California en San Francisco.

Intervenciones: Examen otoldgico y neuro-otoldgico, audiometria de tonos puros, audiometria del lenguaje y examen de imitacién,
potenciales evocados auditivos, electrococleografia y emisiones otoacusticas, electronis-tagmografia y tests de autorotacién
vestibulares, tomograffa computarizada del hueso temporal.

Resultados: El sujeto menor, un nifio de 8 afios, present6 una pérdida auditiva leve, reflejos estapedios integros, emisiones
otoacisticas a frecuencias altas, potenciales evocados auditivos normales y hallazgos electro-cocleogrificos consistentes con un
hidrops endolinfético. Los dos adultos presentaron pérdida auditiva neurosensorial severa a profunda bilateral. La
electronistagmografia mostré una funcién vestibular normal. La tomograffa computarizada mostré estructuras del oido externo, medio
e interno normales.

Conclusiones: Estos resultados sugieren que la pérdida auditiva temprana para tonos graves que presenta esta familia se asocia a un
hidrops endolinfatico. La elucidaci6n del papel del gen diaphanous en la audicion llevard a un mejor entendimiento del mecanismo del
hidrops endolinfético.

Envenenamiento por pesticidas en Costa Rica durante 1996. Vet Hum Toxicol 1998 Feb;40(1):42-44. Leveridge YR
Un estudio retrospectivo en el Centro Nacional de Control de Intoxicaciones de Costa Rica describe el patrén de envenenamientos por
pesticidas durante 1996. Un total de 1274 exposiciones a pesticidas fue reportado. Las exposiciones ocupacionales fueron las mds
frecuentes (38.5%), seguido por accidentales (33.8%) y intentos de suicidio (22.5%). La razén hombre/mujer fue de 2.4:1. Ochenta
porciento de los pacientes tenfan sintomas en el momento de la consulta. Los agentes més frecuentes fueron los organofosfatos, los
carbamatos y los bipiridilios (46%), los hallazgos clinicos con estos productos fueron nausea, vémitos, dolor abdominal, mareos y
cefaleas. Las llamadas provinieron principalmente de hospitales y clinicas (75%) seguido de llamadas desde el domicilio (18.2%). La
educacién de los usuarios de pesticidas y de la comunidad general es esencial para crear conciencia de la toxicidad de estos agentes y
reducir la morbilidad.

Enfermedad de Hodgkin en Costa Rica: Reporte de 40 casos con Andlisis para el Virus de Epstein-Barr.
Monterroso V, Zhou Y, Koo 8, Glackin C, Bujan W, Medeiros LJ. Am J Clin Pathol 1998; 109:618-24.

Se estudiaron 40 casos de enfermedad de Hodgkin (EH) de Costa Rica, con la determinacién de la presencia del virus de Epstein-Barr
(EBV) en las células de Reed-Sternberg y de Hodgkin (RS-H). También se compararon las caracteristicas de estos pacientes con las
reportadas en paises industrializados y en vias de desarrollo. En vista de que los costarricenses tienen un estdndar de vida
relativamente mis alto que los residentes de otras naciones de la misma regién geogrifica y de configuracién genética similar, se
postul6 que dicha comparacién podria aclarar la hipétesis de que los factores socioeconémicos inciden en la prevalencia del EBV en
laEH y en las caracteristicas epidemioldgicas de la EH, en patrén similar al modelo del polio (“nature vrs nurture”, “naturaleza vrs
ambiente™). S6lo en 16 (40%) de los casos, los estudios inmunohistoquimicos demostraron que las células de RS-H expresaban la
proteina de membrana latente (LMP-1) del EBV, desglosados como sigue: 12 (86%) de 14 casos de celularidad mixtay 3 (15%) de
20 casos de esclerosis nodular y un caso de depleci6n linfocitica. Ninguno de los 5 casos de predominio linfocitico expresaron dicho
antigeno. En los 16 casos positivos para el LMP-1 del EBV, estudios de PCR revelaron el tipo Adel EBV en 12 casos y el tipo B en 4
casos. La esclerosis nodular fue el tipo més frecuente de EH (20 casos, 50%), seguido por la celularidad mixta (14 casos, 35%). La
prevalencia relativamente baja del EBV en las células de RS-H de la EH y la alta incidencia de esclerosis nodular en Costa Rica es
similar a lo reportado en paises industrializados y est4 en contraste con lo reportado en paises vecinos de Centroamérica. Estos
hallazgos apoyan la hip6tesis de que la prevalencia de EBV en EH y las caracteristicas epidemiolégicas estdn ligadas a las condiciones
socioecon6émicas y que la localizacién geografica o la etnicidad son de menor importancia.
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Palabras claves: Enfermedad de Hodgkin, Costa Rica, virus de Epstein-Barr, proteina de membrana latente, inmunohistoguimica,
reaccion en cadena de polimerasa.

Localizacion de dos genes causantes de Lipofucsinosis neuronal Ceroide Infantil Tardia. (Haines JL,
Boustany RMN, Alroy J, Auger K, Shook KS, Terwedow H & Lerner TJ. Chromosomal location of two genes underlying late-
infantile neuronal ceroid lipofuscinosis. Neurogenetics 1998; 1:217-222)

La lipofucsinosis neuronal ceroide infantil tardia (LINCL; CLN2) es un desorden neurodegenerativo hereditario de la nifiez
caracterizado por convulsiones, pérdida de la visién y deterioro motor y mental progresivo. La caracterfstica de la enfermedad es la
acumulaci6n de lisosomas secundarios agrandados empacados con cuerpos curvilineos en las células de los individuos afectados. La
base bioquimica de LINCL es atin desconocida y no existe un tratamiento eficaz en retrasar la progresién de la enfermedad. En un
tamizaje genémico completo utilizando marcadores altamente polimérficos y 15 individuos afectados provenientes de 7 familias con
més de un individuo afectado, encontramos evidencia de ligamiento entre el gen CLN2 de la LINCL con marcadores en el cromosoma
11p15.5. Posteriormente, determinamos el genotipo en los pacientes y todos los miembros disponibles de las familias para los
marcadores en unregiénde 15cMen 11pl15.5 Encontramos un puntaje LOD médximo de dos puntos de 6.16 a =0.00 en el locus del
marcador D11S2362. El andlisis multipuntual dio un puntaje LOD maximo de 6.90 localizado en el mismo marcador. Analizando los
haplotipos, localizamos CLN2 a una regién m{nima candidata de 11 ¢M limitada por los marcadores para los loci D11S4046 hacia el
telémero y D1151996 hacia el centrémero. Adicionalmente, presentamos datos que sugieren que el gen causante de un subtipo de
LINCL encontrado en Costa Rica se localiza a unaregién definida por el locus CLN6 en el cromosoma 15q21-23. El mapeo de estos
dos loci de LINCL provee la base genética para el entendimiento de la heterogeneidad clinica observada en este grupo de
enfermedades.

Accidente ofidico en nifios: epidemiologia y deteccién de factores de riesgo en la producciéon de abceso y
necrosis. Pablo Saborio, Mario Gonzélez, Marta Cambronero. Toxicon, Vol. 36(2) pp- 366, 1998.

Resumen: Se revisaron de manera retrospectiva los expedientes clinicos de 80 nifios ingresados al Servicio de Pediatria del Hospital
Tony Facio, Lim6n, Costa Rica, entre los afios de 1985 a 1995 con el diagnéstico de accidente ofidico (AO). La tasa de prevalencia
de laregion fue de 20 accidentes por afio por 100.000 habitantes, aunque, cantones como Talamanca y Siquirres alcanzaron tasas de
36y 30 accidentes por afio por 100.000 habitantes respectivamente. La distribucién geogréfica de los casos revel6 4reas de ocurrencia
que difieren con los lugares de mayor concentracién de las serpientes en el 4rea. La mayoria de los casos ocurri6 en los meses de
febrero y noviembre, entre las 16 y 19 horas, El promedio de edad de los nifios afectados con AO fue de 8,67+2,66 afios, el cual no tuvo
variacion por sexo. Treintay tres nifios afectados eran indigenas y 31 pertenecian al cant6n de Talamanca. Se logré identificar al tipo
de serpiente productora del AO en el 58,4% de los casos. Los miembros inferiores fueron el sitio m4s comin de mordedura (86,3%
de los casos). Las complicaciones encontradas fueron: formacién de abceso en 11,25%, necrosis en 10%, insuficiencia renal en
3,75%, sindrome compartamental en 2,5% y shock anafildctico en 1,25%. La mortalidad fue de 2,5%. La detecci6n de factores de
riesgo (FR) para las dos complicaciones més frecuentes mostré: FR abceso: habitante de Talamanca (p=0,02), afeccién proximal de
extremidades (p=0,02), tiempo de protrombina (TP) 2% (p=0,01), fibrinégeno 77 (p=0,01). FR necrosis: grado de severidad del
accidente (p=10,018) y fibrin6geno 100 (p=0,005) Todos los pacientes con necrosis 0 abceso presentaban 2 o mds factores de riesgo
(p0.01). La presencia de dos o més factores de riesgo correlaciona con una sensibilidad de 100% y una especificidad de 67% en los
pacientes con abceso. En los casos de necrosis, se obtuvo una sensibilidad de 87% y especificidad de 88%.

Palabras clave: serpiente, abceso, necrosis, factores de riesgo.
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