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RESUMEN

Introduccién: La MC Il es una patologia congénita del sistema nervioso central asociada
a una amplia variedad de comorbilidades médicas que potencialmente pueden afectar la
adquisicion de funciones cognitivas y la adaptacion al entorno. Objetivos: Describir las
caracteristicas clinicas, cognitivas y adaptativas en nifios con MC Il asi como explorar el
impacto que tienen las comorbilidades médicas en el desempefio cognitivo y la conducta
adaptativa. Método: Se valoré el desempefio cognitivo y la conducta adaptativa en un
grupo de 8 nifios con MC Il y un grupo control pareado por edad y sexo. Para determinar
la asociacion entre el coeficiente intelectual, la capacidad adaptativa y el nimero de
comorbilidades se realizaron correlaciones parciales. Resultados: La presencia de
comorbilidades clinicas adicionales a la MC Il por si mismas no explica los déficits
cognitivos ni adaptativos; por el contrario la escolaridad de los padres si es un factor que
contribuye a potenciar o restringir el desarrollo de los nifios. Conclusiones: Nuestros
hallazgos enfatizan la relevancia de tomar en cuenta factores criticos como la escolaridad
de los padres y la presencia de ciertas comorbilidades clinicas en la adquisicién de
habilidades cognitivas y adaptativas. Asimismo, sefialan la utilidad de contar con una
valoracion neuropsicoldgica en el abordaje de los pacientes debido a la variedad de

perfiles cognitivos asociados a la MC II.

Palabras clave: Malformacion, Chiari, tipo Il, mielomeningocele, cognicion, adaptacion.
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INTRODUCCION

La Malformacion de Chiari tipo Il (MC Il) es una deformacién caracterizada por la
herniacién del rombencéfalo a través del foramen magnum hacia el canal espinal cervical
consecuencia de la hipoplasia de la fosa posterior. La MC Il se encuentra en casi todos
los pacientes con mielomeningocele y se considera una malformacion pancerebral debido
a que afecta a estructuras del neuroectodermo y del mesodermo circundante (MclLone vy
Dias, 2003). Clinicamente, se asocia con un amplio conjunto de sintomas neurolégicos,
renales, oftalmoldgicos, ortopédicos, intestinales y cognitivos, los cuales producen
discapacidad en casi todos los pacientes. Debido a la amplia variedad de comorbilidades
médicas y a la afectacion directa del sistema nervioso, la capacidad de los pacientes para

lograr independencia funcional en su vida cotidiana esta comprometida.

A pesar de que es una entidad patoldgica relativamente bien estudiada, actualmente
existe escasa informacién sobre la relacién entre el coeficiente intelectual y la conducta
adaptativa de estos pacientes. Asi, el objetivo del presente estudio fue el de explorar la
relacion entre el desempefio cognitivo y la conducta adaptativa en pacientes con MC II.
Los datos resultantes del estudio podran sumar conocimiento sobre el perfil cognitivo y las
habilidades funcionales esperables en esta poblacion, cuya utilidad clinica radica en la
deteccién e intervencién temprana de déficits cognitivos que puede derivar en una mayor
autonomia de los pacientes en etapas posteriores de la vida, aunado a ello permitira a los
clinicos brindar un mejor asesoramiento a los cuidadores sobre las expectativas del

desarrollo en los pacientes.
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Epidemiologia

La MC Il se encuentra en casi en todos los pacientes con mielomeningocele. El término
mielomeningocele hace referencia a un tipo de defecto en el cierre del tubo neural,
clasificado como espina bifida abierta o cistica, resultado de las anomalias en la
neurulacién caudal durante la cuarta semana de gestacion, lo que lleva a la protrusién del
tejido nervioso y las meninges, tipicamente en la region lumbar de la medula espinal
(Raybaud y Miller, 2008).

En Latinoamérica, la prevalencia de los defectos en el tubo neural varia de 0.2 a 9.6
casos por cada 1,000 nacimientos (Rosenthal et al, 2013). En México, de acuerdo al
Sistema de Vigilancia Epidemioldgica de los Defectos del Tubo Neural, la prevalencia es
de 4,7 casos por cada 10,000 nacimientos (Mancebo-Hernandez et al, 2008). Se estima
que el 75% de los casos de espina bifida abierta corresponden a mielomeningocele,
presentando una prevalencia estimada de 0,5 por cada 1,000 nacimientos (Shurtleff,
2004). En cuanto a la tasa de supervivencia, solo el 49% de los pacientes con espina
bifida abierta sobreviven a los 30 afios de edad, siendo las principales causas de muerte

las afectaciones cardiorrespiratorias y renales (Oakeshott y Hunt, 2003).

Clasificacion de las malformaciones de Chiari

Entre 1891 y 1896, Hans Chiari describié una serie de herniaciones en el rombencéfalo
gue clasific6 en cuatro tipos de acuerdo a sus caracteristicas anatOmicas. Las
malformaciones tipo | y Il son las mas comunes. La malformacion tipo | consiste en el
desplazamiento caudal de las tonsilas cerebelosas inferiores acompafiado tipicamente por
siringomielia cervical, los sintomas asociados suelen manifestarse en la adultez y no en la

infancia como el resto de las malformaciones de Chiari (Meadows et al, 2001).

La MC Il se caracteriza por un amplio conjunto de anormalidades en el neuroectodermo y
el mesodermo circundante en regiones infratentoriales y supratentoriales, las cuales se
resumen en la Tabla 1. Entre las anormalidades destacan el desplazamiento de las
tonsilas cerebelosas, del puente y de la medula espinal a través del foramen magnum
hacia el canal espinal cervical, la hipoplasia de la fosa posterior y el tentorio, las
anomalias en el tectum mesencefalico y los ventriculos asi como la disgenesia del cuerpo
calloso (Hadley, 2002; McLone & Dias, 2003; Stevenson, 2004; Salman et al, 2006; Miller,
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Widjaja, Blaser, Dennis & Raybaud, 2008; Geerdink et al, 2012; Cesmebasi et al, 2015).
El cerebelo suele encontrarse reducido debido a una falla en su desarrollo caracterizada

por la fusion temprana de las placas cerebelosas que restringe su crecimiento,

particularmente en los l6bulos posteriores (Tubbs y Oakes, 2013).

La malformacion tipo Il es la forma més severa de herniacién cuyo signo distintivo es la

presencia de un encefalocele cervical u occipital que contiene al cerebelo, se asocia con

una alta tasa de mortalidad temprana, siendo usualmente incompatible con la vida.

Aquellos pacientes que sobreviven tienen un pobre prondéstico de sobrevida debido a que

desarrollan alteraciones neurolégicas severas (Rani, Kulkarni, Rao y Patil, 2013;
Ivashchuk, Loukas, Blount, Tubbs y Oakes, 2015).

Por su parte, la malformacion tipo IV se caracteriza por aplasia o hipoplasia cerebelosa;

pese a que continua incluyéndose en la clasificacion de malformaciones de Chiari,

algunos autores sugieren que es mas apropiado incluirla en la categoria de quistes de la

fosa posterior debido a la ausencia de herniacion en el rombencéfalo (Tubbs y Oakes,

2013).

Tabla 1. Caracteristicas anatémicas de la Malformacion de Chiari tipo Il

Region

Anomalia anatémica

Craneo

Ventriculos

Meninges

Telencéfalo

Diencéfalo

Mesencéfalo

Craniolacunia o luckenschadel

Displasia de la fosa posterior

Asimetria en los ventriculos laterales

Desplazamiento del cuarto ventriculo hacia el canal cervical
Colpocefalia

Hipoplasia del tentorio cerebeloso

Engrosamiento de las leptomeninges nivel del foramen magnum
Agenesia completa o displasia del cuerpo calloso

Ausencia parcial o completa del septum pellucidum
Polimicrogiria

Ausencia completa o parcial del tracto olfatorio

Displasia del giro del cingulo

Heterotopias

Alargamiento de la masa intermedia

Alargamiento de la comisura habenular

Fusion del coliculo mesencefélico en un pico que se invagina en el
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cerebelo

Displasia de los nlcleos tegmentales

Aplasia o hipoplasia de los nucleos de los nervios craneales

Disminucién en el volumen del cerebelo por hipoplasia.

Herniacién de tonsilas cerebelosas

Herniacion del vermis a través del foramen magnum
Metencéfalo Ausencia o displasia de las folias cerebelosas

Inversion cerebelosa

Aplanamiento y alargamiento del puente

Displasia de los nucleos pontinos

Mielencéfalo Aplanamiento y alargamiento de la medula oblongada

Sintomatologia en la MC Il

Los sintomas asociados a la MC |l se presentan después del nacimiento. Se estima que
del 80 al 90% de los pacientes con MC Il presentan hidrocefalia (Northrup vy Volcik, 2000).
Los recién nacidos con hidrocefalia suelen presentar signos de hipertension intracraneal
como tension en la fontanela, bradicardia, movimientos oculares de “puesta del sol”, pobre
alimentacion y rapido aumento de la circunferencia de la cabeza, los cuales se consideran
criterios para la colocacion de una valvula de derivacion. En algunos casos, la hidrocefalia
se manifiesta después de la reparacion de mielomeningocele debido al cierre de la salida

espinal o por la pérdida de absorcion por parte de quiste (Vinchon y Dhellemmes, 2008).

Los nifios menores a dos afios tienen una mayor probabilidad de manifestar signos de
disfuncion del tallo cerebral, particularmente de los nervios craneales noveno y décimo,
tales como apnea, disfagia, aspiracién secundaria a la disfagia que puede derivar en
neumonia, estridor y postura opistoténica. En algunos casos el deterioro progresivo de la
funcién del tallo cerebral es irreversible causando la muerte (Stevenson, 2004). Dado que
los sintomas son mas severos en infantes menores a los tres meses de edad, el lapso
entre los 2 a 3 meses de vida se ha establecido como un periodo critico de supervivencia
(Tubbs y Oakes, 2013).

La sintomatologia en los nifios y adultos jévenes con MC Il suele estar asociada en su
mayoria a la disfuncién de la medula espinal, estos incluyen debilidad en las manos,
pérdida de masa muscular, dolor occipitocervical, mielopatia, escoliosis, cifosis, paralisis o
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paraparesia en los miembros pélvicos, perdida de la sensibilidad y anormalidades en la
cadera (Northrup & Volcik, 2000; Stevenson, 2004). La afectacion medular también puede
producir espasticidad vesical, intestinal y/o en la musculatura del piso pélvico, lo cual
puede llevar a incontinencia, infecciones en el tracto urinario, hidronefrosis o pielonefritis.
La falla renal constituye la principal causa de mortalidad a largo plazo en estos pacientes
(Shuman, 1995).

Los sintomas motores asociados con la disfuncion del cerebelo como la ataxia y la
disartria pueden presentarse aunque son poco comunes (Hadley, 2002). Adicionalmente,
los pacientes con MC Il pueden presentar alteraciones oftalmologicas tales como
estrabismo, nistagmo horizontal, anormalidades en el movimiento de convergencia de la
mirada y en los movimientos optocinéticos, asi como anormalidades intestinales tales

como la enfermedad de Hirschsprung (Liptak et al, 1988).

El tratamiento de la MC Il es estrictamente quirdrgico y la técnica empleada depende de
las caracteristicas del paciente y de la experiencia del cirujano (Meadows et al, 2001).
Comunmente, los pacientes se someten a la reparacién del mielomeningocele seguida del
tratamiento de la presion intracraneal secundaria a la hidrocefalia a través de la
colocacion de una valvula de derivacion que controla la cantidad de liquido cerebroespinal
drenadndolo de los ventriculos al espacio peritoneal o bien por medio de la
ventriculostomia endoscopica del tercer ventriculo, la cual permite derivar el liquido
cerebroespinal a través de la creacion de una abertura en el piso del tercer ventriculo
(Norkett, McLone & Bowman, 2016). Otros abordajes quirtrgicos como la descompresion
de la fosa posterior o la laminectomia se reservan para aquellos casos que desarrollan
sintomas severos asociados a la disfuncién del tallo cerebral (Vannemreddy, Nourbakhsh,
Willis & Guthikonda, 2010). No obstante, la sintomatologia asociada puede requerir del
abordaje ortopédico, neurolégico, urologico, gastrointestinal, oftalmolégico y
neuropsicologico, esto Ultimo debido a que los nifios con MC Il suelen presentar
alteraciones cognitivas. Los pacientes con MC Il deben ser monitoreados a lo largo de su
vida por un equipo multidisciplinario que valore periédicamente la integridad en la funcién
de los distintos 6rganos que suelen encontrarse afectados (Messing-Junger & Rohrig,
2013).
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Aspectos cognitivos en pacientes MCII

El fenotipo cognitivo reportado en nifios con MC Il se manifiesta desde los primeros seis
meses de edad y persiste en la vida adulta. La expresion del fenotipo cognitivo es variable
e involucra tanto al fenotipo neural (anomalias anatomicas y afectaciones secundarias
como la hidrocefalia) como a los factores ambientales tales como pobreza, estilos de
crianza parentales y educacion (Dennis, Landry, Barnes & Fletcher, 2006).

Los déficits cognitivos incluyen fallas en el desarrollo de la coordinacion y sincronizacién
temporal de las acciones motoras, la atencién, la percepcion visual, el lenguaje y el
procesamiento aritmético (Barnes et al, 2006; Dennis, Landry, Barnes & Fletcher, 2006;
Lomax-Bream, Barnes, Copeland, Taylor & Landry, 2007; Dennis & Barnes, 2010;
Caspersen & Habekost, 2013). Adicionalmente, se han reportado alteraciones en el
desarrollo de la capacidad intelectual, la memoria verbal, las habilidades visomotoras, las
habilidades visoespaciales, la fluidez verbal, la memoria de trabajo y la organizacion
(Erickson, Baron & Fantie, 2001; Vachha & Adams, 2005; Vinck et al, 2006; Zabel et al,
2011).

En la esfera linglistica, los nifios con MC Il desarrollan de forma adecuada el uso de
palabras de funcion y de contenido, el vocabulario y la gramatica, mientras que presentan
dificultades en la pragmatica y semantica del discurso debido a fallas en la integracion de
los elementos mencionados dentro de un contexto dado (Dennis et al, 2006). La
comprension oral y lectora se encuentran disminuidas debido a los déficits en la memoria
de trabajo, el control inhibitorio y el recuerdo de la narracion (Pike, Swank, Taylor, Landry
& Barnes, 2013). De acuerdo a Burmeister et al (2005), el 31% de los nifios con MC I
padece rasgos de algun subtipo de trastorno de déficit de atencidon e hiperactividad,

siendo el inatento el mas frecuente.

El papel del cerebelo en funciones motoras y no motoras

Debido a que la MC Il impacta en la formacion del cerebelo, comprender el
funcionamiento de esta estructura es indispensable. Las conexiones del cerebelo se
organizan en una serie de bucles paralelos que conforman un circuito cerrado conocido

como cortico-ponto-cerebelo-dentado-talamo-cortical, el cual incluye proyecciones
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eferentes indirectas a través de las vias dentadotalamicas y talamocorticales hacia areas
corticales motoras y asociativas, proyecciones eferentes directas del nicleo dentado
hacia &reas prefrontales y proyecciones bidireccionales de la region Crus I/l con el area
46 de la corteza prefrontal, asi como aferencias de la corteza cerebral hacia el cerebelo a

través del nucleo pontino y la oliva inferior (Buckner, 2013; Sokolov, Miall & Ivry, 2017).

Cada segmento del cerebelo se asocia funcionalmente con procesos motores y no
motores; el cerebelo anterior se encarga del control sensoriomotor, el vermis cerebeloso
se asocia con el procesamiento emocional, mientras que el cerebelo posterior se ha
relacionado con procesos cognitivos de alto orden tales como el lenguaje, la memoria de
trabajo, las habilidades espaciales y las funciones ejecutivas (Stoodley & Schmahmann,
2009). Los estudios clinicos en pacientes con malformaciones congénitas del cerebelo
parecen confirmar esta parcelacion funcional, aquellas malformaciones que afectan al
vermis cerebeloso producen trastornos afectivos y sociales mientras que las
malformaciones de los hemisferios cerebelosos suelen asociarse a déficits
neuropsicologicos selectivos que incluyen principalmente a las habilidades
visuoespaciales, las habilidades linglisticas y funciones ejecutivas como la planeacién, el

cambio de set atencional, la fluidez verbal y la memoria de trabajo (Tavano et al, 2007).

Se ha sugerido que la contribucién del cerebelo en el funcionamiento cognitivo es similar
a su papel en el control del movimiento, la informacion que se transmite mediante los
bucles del cerebelo hacia cortezas prefrontales y temporoparietales permite formar y
actualizar modelos internos a través de dos principios computaciones generales: el
aprendizaje basado en el error y la capacidad de predecir eventos futuros, los cuales
permiten lograr ejecuciones expertas e intuitivas de los actos mentales (lto, 2008;
Sokolov, Miall & Ivry, 2017)

El cerebelo muestra una organizacion funcional asimétrica similar a la corteza cerebral
pero invertida, este hecho se evidencia en la lateralizacion del lenguaje hacia porciones
cerebelosas derechas y de las habilidades espaciales hacia regiones cerebelosas

izquierdas tanto en sujetos sanos (Stoodley, 2012) como en nifios con tumores en la fosa
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posterior (Riva & Giorgi, 2000). En pacientes con malformaciones congénitas del
cerebelo, los déficits motores son generalmente menos severos y tienen a mejorar de
forma progresiva, incluso en algunos casos se alcanza la funcionalidad completa (Tavano
et al, 2007).

Conducta adaptativa en pacientes con MC Il

La espina bifida abierta es causa de discapacidad crbénica en los pacientes que la
padecen debido a las malformaciones asociadas que producen sintomas neurol6gicos,
ortopédicos, urinarios, renales y psicolégicos. Se estima que durante su vida el coste del
cuidado de un nifio con esta entidad es de 560,000 dolares (Bowman, Boshnjaku &
McLone, 2009). El grado de discapacidad refleja la severidad de los déficits neurolégicos
presentados en la infancia y la historia con la valvula de derivacion, los pacientes sin
sintomatologia asociada a la hidrocefalia presentan un mejor prondstico (Oakeshott &
Hunt, 2003). Asimismo, los déficits motores pueden limitar la exploracién del entorno y
por tanto las aferencias hacia los sistemas de control encargados del aprendizaje motor
restringiendo su desarrollo (Dennis et al, 2006).

Los adolescentes con mielomeningocele adquieren autonomia en la mayoria de las
habilidades diarias de 2 a 5 afios después que sus pares con un desarrollo tipico (Davis,
Shurtleff, Walker, Seidel & Duguay, 2006). Por su parte, los adultos suelen mostrar
distintos rangos de dependencia, el 37% logra vivir de forma independiente, el 30%
requiere de supervision y ayuda ocasional mientras que el 33% restante necesita de
ayuda continua para realizar actividades basicas de la vida diaria (Oakeshott & Hunt,
2003). Aguellos adultos con mielomeningocele que presentan problemas en la adaptacién
psicosocial como desercion escolar, desempleo y ausencia de relaciones sociales
muestran déficits cognitivos, particularmente en el desarrollo de las funciones ejecutivas,

que les dificultan estructurar sus actividades cotidianas (Stubberud & Riemer, 2012).
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La MC Il es una patologia congénita del sistema nervioso central asociada a una amplia
variedad de comorbilidades médicas que permean la capacidad de los pacientes para
desenvolverse de forma autbnoma en su vida cotidiana. La MC Il puede producir déficits
en la adquisicion de ciertas funciones cognitivas, los cuales potencialmente pueden
ocasionar dificultades en la funcionalidad de los nifios. Actualmente, existe escasa
informaciéon sobre a) la conducta adaptativa en nifios con MC II, b) la relacién entre el
coeficiente intelectual y la conducta adaptativa y c) el impacto de las comorbilidades sobre
la conducta adaptativa en esta poblacion.

JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Debido a que la MC Il presenta manifestaciones médicas heterogéneas, explorar las
caracteristicas clinicas, cognitivas y adaptativas de nifios con esta malformacion permitira
aportar informacion sobre el impacto que tienen las comorbilidades médicas y el
desemperio cognitivo sobre la conducta adaptativa, todo ello con la finalidad de brindar un
mejor asesoramiento a los médicos tratantes y a los padres sobre el prondstico funcional
y las areas de oportunidad sobre las que se puede dirigir la intervencion temprana. Lo
anterior es relevante, ya la MC Il es el defecto del cierre en el tubo neural con mayor
sobrevida a largo plazo debido a los avances en el tratamiento de comorbilidades
asociadas como la hidrocefalia y la apertura de la medula espinal (Bowman, McLone,
Grant, Tomita e Ito, 2001).
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OBJETIVOS

Objetivo General

e Describir las caracteristicas clinicas, cognitivas, emocionales y adaptativas en un
grupo de niflos con MC Il asi como explorar el impacto que tienen las
comorbilidades médicas y el desempefio cognitivo sobre la conducta adaptativa.

Objetivos Especificos

i. Identificar las areas de fortaleza y debilidad en el desempefio cognitivo en nifios
con MC .

il Describir la conducta adaptativa en las areas de comunicacién, utilizacion de
recursos comunitarios, habilidades académicas, vida en el hogar, autocuidado,

autodireccion e interaccion social en nifios con MC |l.

iii. Describir las caracteristicas emocionales en nifios con MC II.

iv.  Explorar la relacién entre el coeficiente intelectual y la conducta adaptativa global

tomando en cuenta la cantidad de comorbilidades médicas en los nifios con MC II.
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HIPOTESIS

Puesto que la MC Il afecta principalmente al cerebelo se esperan mayores
afectaciones en los procesos asociados a esta estructura tales como las
habilidades visoespaciales, la produccién del lenguaje, la fluidez verbal, la

planeacion y la memoria de trabajo.

Las areas adaptativas menos demandantes como el autocuidado, la autodireccién
y la vida en el hogar se encontraran integras, mientras que &reas mas
demandantes como la utilizacion de recursos comunitarios, habilidades

académicas e interaccion social se encontraran disminuidas en nifios con MC IlI.

Los nifios con MC Il presentaran dificultades en la regulacion emocional.

A mayor nimero de comorbilidades médicas, menor capacidad intelectual y menor

capacidad adaptativa.
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METODO

Participantes

Pese a que 12 pacientes con diagnéstico de MC Il cumplieron con los criterios de
inclusién, 4 de ellos no fueron incluidos en el presente estudio debido a la negativa a
participar, a que no concluyeron con la valoraciéon o a la imposibilidad para realizar las
tareas, por lo que la muestra se conformé por 8 pacientes en un rango de edad de 7 a 12
afios. Todos los pacientes fueron sometidos a cirugia para colocacion del sistema de
derivacién ventriculo peritoneal en los primeros meses de vida, esta informacién se
verificd a través del expediente médico. Los pacientes fueron invitados en el servicio de
Neurocirugia Pediatrica del Centro Médico Nacional “La Raza” ubicado en la Ciudad de
México. El grupo control se conformd por 8 nifios sanos pareados por edad y sexo, los
cuales se reclutaron en una escuela primaria particular. Se emple6 un muestreo por

conveniencia (no probabilistico).

Criterios de seleccion para el estudio

Criterios de inclusion para los pacientes
= Diagndstico de MC Il por un neurocirujano apoyado por un estudio de Resonancia
Magnética que demuestre el desplazamiento de las tonsilas cerebelosas en 5 mm
0 mas por debajo del foramen magnum.
= Vision y audicion normales o corregidas.
= Tener una edad de entre 7 y 12 afios.
= Firma del consentimiento informado por parte del cuidador antes de iniciar el

estudio.

Criterios de exclusion para los pacientes
= Presencia de lesiones cerebrales adicionales a las caracteristicas anatémicas de
la MC II, tales como neoplasias, traumatismos craneoencefélicos, quistes
cerebrales y/o eventos cerebrovasculares.

= Disfuncion de la valvula de derivacion ventriculo peritoneal (DVP)
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Criterios de inclusion para los controles

Presentar una capacidad intelectual normal medida a través de la puntuacion en el
coeficiente intelectual total (CIT) o el indice de capacidad general (ICG) obtenido
mediante la escala Weschler. El rango de normalidad se encuentra entre las
puntuaciones 85-115.

Vision y audicién normales o corregidas.

Tener una edad de entre 7 y 12 afos.

Firma del consentimiento informado por parte del cuidador antes de iniciar el

estudio.

Criterios de exclusion para los controles

Diagnostico de enfermedades sistémicas, metabdlicas, neurolégicas o
psiquiatricas o de lesiones cerebrales.

Presencia de rasgos depresivos o0 ansiosos medidos a través del instrumento
SENA.

Encontrarse bajo tratamiento farmacologico en el momento de la valoracion.

Criterios de exclusion para ambos grupos

Presentar alteraciones motoras que impidan realizar las pruebas.

Incapacidad de los padres para leer los cuestionarios y el consentimiento.

Criterios de eliminacién para ambos grupos

No completar las fases del estudio.

Instrumentos

En la Tabla 2 se resumen los instrumentos empleados para medir las variables

dependientes cognitivas y adaptativas. Para la valoraciéon de la esfera cognitiva se

emplearon las diez subpruebas esenciales de la Escala de Inteligencia de Wechsler para

nifios WISC-IV (Wechsler, 2005), las subpruebas de percepcion visual, fluidez verbal,

memoria verbal de palabras e historias y memoria visual de figuras pertenecientes a la

Evaluacion Neuropsicoldgica Infantil ENI-2 (Matute et al, 2013) y la Torre de Londres-
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Drexel University Segunda Edicién TOLP* (Culbertson & Zillmer, 2005). Tanto la escala
WISC-IV como la bateria ENI-2 cuentan con datos normativos para poblacion mexicana
expresados como puntuaciones compuestas (Media 100, D.E. 15) y puntuaciones
escalares (Media 10, D.E 3).

La conducta adaptativa se valoré a través del Sistema de Evaluacion de la Conducta
Adaptativa ABAS-II Escolar-Padres en su version adaptada al espafiol (Montero &
Fernandez, 2013), el cual fue contestado por el cuidador que convive mas tiempo con el
nifio. Este instrumento no cuenta con datos normativos para poblacibn mexicana. Las
puntuaciones de &reas se expresan en puntuaciones escalares (Media 10, D.E. 3)
mientras que los dominios adaptativos y el indice de conducta adaptativa general en

puntuaciones compuestas (Media 100, D.E. 15).

Adicionalmente, se exploraron signos neurologicos blandos a través de una lista de
verificacion que incluy6é la valoracion del seguimiento visual, la coordinacion motora
dinamica (disdiadococinesia y movimientos de oposicion digital) y la articulacion de
palabras (Matute et al, 2013), asi como el calculo de distancias (metrias) a través de la
prueba dedo-nariz y la fuerza muscular de miembros toracicos mediante la escala de
Daniels (Cita).

Por ultimo, se empled el Sistema de Evaluacion de Nifios y Adolescentes SENA Primaria-
Familia (Fernandez-Pinto et al, 2015) para identificar la presencia de depresion, ansiedad,
guejas somaticas, agresion, conducta desafiante, aislamiento, integracién social e
inteligencia emocional. El cuestionario fue contestado por el mismo cuidador que
respondié el ABAS-II. Este instrumento considera las especificidades del contexto cultural
hispanohablante incluyendo paises de Latinoamérica, no obstante no cuenta con datos
normativos para poblacion mexicana. Los datos normativos se expresan como
puntuaciones T (Media 30 o 50, D.E. 10), se considera clinicamente significativas las

puntuaciones iguales o menores a 30 asi como las puntuaciones iguales o mayores de

70.
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Tabla 2. Instrumentos empleados en la valoracion de las variables dependientes.

Esfera ala que

Variable dependiente pertenece la Instrumento
variable
Capacidad intelectual Cognitiva Escala de Inteligencia de Wechsler para nifios WISC-IV
Percepcidn visual Cognitiva Subprueba de imagenes sobrepuestas en ENI-2
. N Subprueba de Retencién de digitos en orden directo en
Atencién enfocada Cognitiva
WISC-IV
Subprueba de lista de palabras (curva de memoria) y
Memoria verbal Cognitiva subprueba de recobro espontaneo de lista de palabras en
ENI-2
o - Subpruebas de recuerdo y recuperacion de una historia en
Memoria légica Cognitiva
ENI-2
o N Subprueba de lista de figuras y recobro espontaneo de
Memoria visual Cognitiva )
figuras en ENI-2
Vocabulario Cognitiva Subprueba de vocabulario en WISC-IV
Habilidades visoespaciales - Subprueba de disefio de cubos en WISC-IV
Cognitiva
motoras
Fluidez verbal semantica Cognitiva Subprueba de fluidez semantica-animales en ENI-2
Fluidez verbal fonoldgica Cognitiva Subprueba de fluidez fonolégica en ENI-2
Memoria de trabajo verbal Cognitiva indice de Memoria de trabajo en WISC-IV
Planeacion Cognitiva Torre de Londres TOLPX
Abstraccion verbal Cognitiva Subprueba de semejanzas en WISC-IV
Abstraccién visual Coghnitiva Subprueba de conceptos con dibujos en WISC-IV
Velocidad de procesamiento Cognitiva indice de velocidad de procesamiento en WISC-IV
Funcionalidad global Adaptativa indice de conducta adaptativa general en ABAS-II
Comunicacion Adaptativa Area de comunicaciéon en ABAS-I|
Utilizacidn de recursos ) Area de utilizacién de recursos en ABAS-II
o Adaptativa
comunitarios
Habilidades académicas ] Area de habilidades académicas en ABAS-II
. Adaptativa
funcionales
Vida en el hogar Adaptativa Area de vida en el hogar en ABAS-II
Cuidado personal Adaptativa Area de autocuidado en ABAS-I|
Autodireccion Adaptativa Area de autodireccion en ABAS-II
Interaccion social Adaptativa Area de comportamiento social en ABAS-I|
Depresion Emocional Subescala de depresion (problemas interiorizados) en SENA
Ansiedad Emocional Subescala de ansiedad (problemas interiorizados) en SENA
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Subescala de quejas somaticas (problemas interiorizados)

Quejas somaticas Emocional
en SENA
Agresién Emocional Subescala de agresioén (problemas exteriorizados) en SENA
. ) Subescala de conducta desafiante (problemas
Conducta desafiante Emocional o
exteriorizados) en SENA
Aislamiento Emocional Subescala de aislamiento (vulnerabilidades) en SENA
) . i ] Subescala de inteligencia emocional (recursos personales)
Inteligencia emocional Emocional
en SENA
y ) ] Subescala integracion y competencia social (recursos
Integracién social Emocional

personales) en SENA

Procedimiento

El estudio consistio en dos sesiones con una duracion total aproximada de 2 horas 20
minutos realizada en las instalaciones hospitalarias. En la primera sesion se invité a los
padres de los pacientes que asistian a la consulta externa para su revision médica
periddica a participar en el estudio, se realiz6 una historia clinica breve para confirmar el
cumplimiento de los criterios de seleccion y se entreg6 un consentimiento informado a los
padres. En caso de estar de acuerdo y de firmar el consentimiento, se aplicé la escala
WISC IV y se exploraron los signos neurolégicos blandos de los nifios. Durante la
segunda sesion se aplicaron las subpruebas pertenecientes a ENI-2 y la Torre de Londres
a los niflos y se brindaron los cuestionarios ABAS-Il y SENA a los padres para que los

contestaran en la sala de espera.

Variables

Se considerd como variable independiente la MC Il (nominal, presencia-ausencia). Las
variables dependientes cognitivas y adaptativas se enlistan en las tablas 2. En la tabla 3
se definen las variables dependientes pertenecientes a la esfera adaptativa, de acuerdo a
Montero y Fernandez (2013).
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Tabla 3. Definicion conceptual de las variables dependientes adaptativas.

Variable dependiente

adaptativa

Definicion conceptual

Funcionalidad

Comunicacion

Utilizacion de recursos

comunitarios

Habilidades
académicas funcionales

Vida en el hogar

Salud y seguridad

Ocio

Autocuidado

Conjunto de habilidades conceptuales, sociales y practicas que determinan
si es capaz de desenvolverse en su vida diaria sin precisar la ayuda de

otras personas.

Habilidades de habla y escucha necesarias para la comunicacion con otras
personas incluyendo vocabulario, dar respuesta a preguntas y mantener

una conversacion.

Habilidades necesarias para desenvolverse en la comunidad que incluyen

habilidades de compra y desplazamientos.

Habilidades bésicas de lectura, escritura y matematicas junto con
habilidades relacionadas como decir la hora, escribir notas, conocer

medidas y cantidades.

Habilidades necesarias para el cuidado del hogar incluyendo limpiar y
ordenar, cuidar sus pertenecias personales, preparar comida y realizar

tareas domésticas regularmente.

Habilidades necesarias para el cuidado de la salud y hacer frente a las
enfermedades o las lesiones, lo cual puede incluir el seguimiento de
normas de seguridad, el uso de medicinas, actuar con cautela, alejarse de

los peligros fisicos.

Habilidades necesarias para planificar y participar en actividades de ocio
€como jugar con otros nifios, entretenerse en casa y seguir las normas de

los juegos.

Habilidades necesarias para el cuidado personal relacionadas a la

alimentacion, el vestido, el aseo y la higiene.
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Autodireccion Habilidades necesarias para el ejercicio de la independencia, el

comportamiento responsable y el autocontrol.

Social Habilidades necesarias para relacionarse y llevarse bien con otras

personas.

Disefio

Se trata de un estudio de serie de casos transversal.

Consideraciones éticas

Todos los procedimientos propuestos en este estudio cumplen con los Principios Basicos
Cientificos aceptados en las Declaraciones sobre Investigaciéon Biomédica en seres
humanos de Helsinki Il. Se obtuvo el consentimiento informado de los padres de los
participantes para colaborar en el estudio. Los datos personales estan protegidos y no se
cederan a terceros bajo ninguna circunstancia. Los nombres de los participantes fueron

modificados para mantener la confidencialidad.

ANALISIS DE DATOS

Los datos sociodemograficos se expresan en términos de medianas, medias y
desviaciones estandar. Respecto a los resultados de las pruebas neuropsicolégicas
empleadas en la esfera cognitiva se compararon las puntuaciones de los participantes
contra los datos normativos de cada prueba, a excepcion de los puntajes obtenidos en la
Torre de Londres, la cual carece de datos normativos para nuestra poblacion. Con el fin
de conocer la relacién entre las variables cognitivas y el indice de conducta adaptativa se
realizaron correlaciones bivariadas empleando el coeficiente de Pearson. Adicionalmente,
se calcularon correlaciones parciales entre las variables cognitivas y la conducta
adaptativa general, tomando como variables control el nimero de comorbilidades y otras
variables sociodemograficas. Estos analisis se realizaron a través del programa IBM
SPSS Statistics version 23.
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En el caso de la Torre de Londres y de los instrumentos ABAS-Il y SENA, el analisis de
los puntajes se realiz6 mediante la metodologia propuesta por Crawford y Garthwaite
(2007), este abordaje bayesiano emplea una distribucion t (n -1 grados de libertad), en
lugar de una distribucion normal estandarizada, para estimar la anormalidad de las
puntuaciones de los casos y valorar si estos son significativamente menores a los
puntajes de la muestra control. Este método controla el error tipo |, ya que trata a la
muestra control como un estadistico y no como un parametro (comparacién muestral vs
poblacional), lo que evita la sobreestimacién de la anormalidad de un puntaje individual.
La significancia estadistica de la anormalidad de los puntajes se acompafié del célculo del
tamafio del efecto estandarizado (zcc). Se consideré como significativo un valor p de 0.05
0 menor. Para llevar a cabo el analisis se empled el programa SingleBayes_ ES.exe,
obtenido en el sitio web del autor [https://homepages.abdn.ac.uk/j.crawford/pages/

dept/BayesSingleCase.htm].
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RESULTADOS

Caracteristicas clinicas y sociodemogréficas

En las tablas 4 y 5 se resumen las caracteristicas clinicas y sociodemograficas de los
pacientes y sus padres. Los datos clinicos se obtuvieron mediante la historia clinica y se

corroboraron a través de la revisién directa del expediente médico.

Los nifios con MC Il se encontraron en un rango de edad de 7 a 12 afios de edad (M: 10,
D.E: 1,6). A excepcion de dos pacientes que cursan en un sistema de educacion especial
(Seul y Alma), el resto asiste a clases en un sistema de educacion regular. Todos los
pacientes fueron diagnosticados con mielomeningocele lumbar e hidrocefalia al nacer,
siendo intervenidos quirdrgicamente en los primeros meses de vida a través de la
colocacion de un sistema DVP (M: 2,88, D.E: 2,16 meses) y de la reparacién del
mielomeningocele (M: 3,88, D.E: 4,01 meses).

En el momento del estudio ningin paciente mostrd signos de disfuncion del sistema de
derivacion, lo cual sugiere un adecuado control de la hidrocefalia. Como era esperado, 7
de los 8 pacientes presentaron al menos algun tipo de comorbilidad médica, incluyendo
algun tipo de afectacién medular, renal, urolégica, oftalmolégica, ortopédica, neuroldgica
ylo psicologica, no obstante Unicamente 2 pacientes se encontraron bajo tratamiento
farmacoldgico; Alma quien presenta enfermedad renal crénica grado Il recibe un
esquema de medicacion con Oxibutinina, Enalapril y TMP/SMX, mientras que Damian
recibe sertralina, un inhibidor selectivo de la receptacion de la serotonina (5-HT), como
parte del tratamiento de depresién reactiva con dos afos de evolucién, este farmaco ha
demostrado una buena eficacia, tolerabilidad y ausencia de interacciones

farmacocinéticas (McRae & Brady, 2001).
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Tabla 4. Caracteristicas clinicas y sociodemograficas de los pacientes.

Seldl Valeria Caesar Alma Aquiles Carlota Eva Damian
Edad (afios/meses) 7/10 97 9/9 10/5 10/10 11/11 12/5 12/8
Escolaridad 2/EE 4/ER 4/ER 4/EE 5/ER 6/ER 6/ER? 6/ER
(afios/modalidad)
Comorbilidades Crisis Ninguna Radiculopatia ERC, ataxia VN, displasiade  Sindrome de Vacterl, Nefrosis, Depresion,
adicionales convulsiva lumbar cerebelosa, rifion cadera, pie VN, escoliosis, pie displasia de VN, medula
febril, hipoxia poliquistico, equino varo, equino varo cadera, pie anclada
estrabismo, VN medula anclada equino varo
Numero de 2/ 1 mes; 8 3/ 2 meses; 6 2/ 3 meses; 12 2/ 1 mes; 5 meses 2 /2 meses; 6 3/ 3 meses; 5 meses; 2/ 2 meses; 4 2/ 2 meses, 3
neurocirugias / edad * meses meses; 18 meses meses meses 10 afios meses meses
Farmacos recibidos Ninguno Ninguno Ninguno Oxibutinina, Ninguno Ninguno Ninguno Sertralina
durante el estudio enalapril, TMP/SMX
Ambulacién Requiere silla Sin apoyo Con apoyo Con apoyo Con apoyo Requiere silla de Con apoyo Con apoyo
de ruedas ortopédico ortopédico ortopédico ortopédico ruedas ortopédico ortopédico
Signos neurolégicos Normal Normal Normal Anormal Normal Normal Normal Normal
blandos
Edad de adquisicion de - 6/6 6/6 - 8/7 6/6 717 5/6

lectoescritura/ calculo

aritmético (afios)

ER: Educacién Regular, de acuerdo al sistema de educacién publica nacional; EE: educacién especial; VN: vejiga neurogénica; ECR: enfermedad crénica renal,

TMP/ SMX: trimetoprim/ sulfametoxazol. NA: no lo ha adquirido. 1. Cirugias asociadas al tratamiento de MC II: colocacién del sistema DVP y reparacion de

mielomeningocele; 2 Con apoyo escolar; — No lo ha adquirido.
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Tabla 5. Caracteristicas de los padres.

Seldl Valeria Caesar Alma Aquiles Carlota Eva Damian
Edad en afios 37/40 27/30 33/43 37/34 28/31 31/29 33/40 37137
(madre/padre)
Escolaridad de la madre Secundaria Licenciatura Secundaria Secundaria Secundaria Preparatoria Secundaria Licenciatura
Escolaridad del padre Primaria Preparatoria Preparatoria Primaria Preparatoria Secundaria Primaria Preparatoria
Ocupacion de la madre Ama de casa Empleada Ama de casa Ama de casa Ama de casa Estudiante Empleado Empleada
Ocupacion del padre Empleado Empleado Ventas Chofer Policia Empleado Ama de casa Gestor
Nivel socioeconémico * Bajo alto Medio Medio Bajo alto Medio bajo Medio bajo Bajo alto Medio bajo
Desnutricion en el Negado Negado Negado Negado Si Si Negado Negado
embarazo
Enfermedades médicas Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna Depresion Ninguna Ninguna
de la madre
Enfermedades médicas Ninguna Ninguna Alcoholismo, Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna Ninguna
del padre ansiedad

1. Calculado a través del ingreso mensual familiar siguiendo los criterios del INEGI.
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La edad actual promedio de los cuidadores fue de 32,8 + 4,01 afios en el caso de las
madres y de 35,5 + 5,26 afios en el caso de los padres, mientras que la escolaridad
promedio de las madres fue de 11,13 + 3,18 afios y de los padres de 9,38 + 2,97 afios. El
nivel socioecondémico de los pacientes se encontré en rangos de bajo alto, medio bajo y
medio. Respecto a las enfermedades médicas en los padres, la madre de Carlota reporta

la presencia de depresién y el padre de Caesar ansiedad y alcoholismo.

Signos neurolégicos blandos

A excepcion de Alma, el resto de los nifios con MC Il no presentan afectacion en los
signos neuroldgicos blandos explorados. Alma presentd alteraciones en el seguimiento
visual asociadas a la presencia de nistagmo horizontal bilateral, déficits en la
coordinacién de movimientos finos alternantes con las manos y dedos, dismetrias,
debilidad muscular en miembros toracicos obteniendo una puntuacion 3 de 5 en la escala
de Daniels y disartria, particularmente en la articulos de los fonemas /d/, /r/ y /I, la cual

dificulta la inteligibilidad de su discurso.

Descripcion cualitativa de los casos

A continuacion se resume la historia clinica de cada caso incluyendo antecedentes pre-
peri y postnatales (APPP), historia del desarrollo (HD, psicomotor y del lenguaje) y
antecedentes patolégicos personales (APP). Asi mismo, se describen caso por caso las

fortalezas y debilidades cognitivas.

Sedl

Sedll es un nifio de 7 afios 10 meses que cursa el segundo afio en una modalidad de
educacion especial. No ha adquirido las habilidades de lectoescritura ni de célculo
aritmético. Vive con sus padres y 2 hermanos mayores. APPP: Se reporta una gestacion
de 36 semanas. La madre refiere amenaza de aborto en el tercer trimestre. Seul sufrié
hipoxia al nacer obteniendo un puntaje APGAR 7/9, requiriendo mantenerse en
incubadora para vigilancia. HD: nacio por cesarea no programada con un peso de 2,500
kg, logro el sostén cefélico a los 4 meses, la sedestacion a los 7 meses y la articulacion

de palabras a los 14 meses, carece de control de esfinteres. APP: Ha sido intervenido
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quirdrgicamente en dos ocasiones, al mes de edad para reparacién de mielomeningocele
y a los 8 meses para colocacion del sistema DVP. Presenté una crisis convulsiva febril
secundaria a infeccion por pseudomona a los 2 meses de edad. Presenta paraparesia
requiriendo de una silla de ruedas para trasladarse. Acudio a terapia fisica del primer a
los 6 afios de edad.

Fortalezas: e Percepcion visual (P.E. 9, normal).

e Aprendizaje y recuperacion espontanea de una lista de figuras (P.E. 8

y 12, normal).
e Fluidez verbal semantica (P.E. 12, normal).

Debilidades: e Capacidad intelectual general (Puntuacién compuesta 49, muy bajo),

mostrando un desempefio consistentemente deficitario.
¢ Atencion enfocada (P.E. 4, muy bajo), logra retener tres elementos.

¢ Aprendizaje y recuperacion espontanea de palabras (P.E. 3y 1, muy
bajo) y de una historia (P.E. 4, muy bajo) asociadas a la ausencia de
estrategias metacognitivas de organizaciéon de la informacién asi
como dificultades en el mantenimiento de la misma. Pierde
informacién entre los ensayos de la curva de aprendizaje. No logra

recordar ninguna palabra de forma espontanea.

e Vocabulario (P.E. 5, muy bajo), caracterizado por concretud en el

lenguaje.

e Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 4, muy bajo) asociados a

una pobre coordinacion motora.
¢ Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 50, muy bajo).
¢ Fluidez verbal fonolégica (P.E. 4, muy bajo).

e Abstraccion verbal y visual (P.E. 3, muy bajo), asociado a un

pensamiento concreto.
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¢ Planeacion (p=0.0303, tamafio del efecto= 2.37), fallas relacionadas
con un pobre mantenimiento de informacion, incluyendo las

instrucciones.

¢ Velocidad de procesamiento (Puntuacion compuesta 62, muy bajo).

Valeria

Valeria es una nifia de 9 afios 7 meses que cursa el cuarto afio de primaria en una
modalidad de educacion regular. Es hija Unica, vive con sus padres y sus abuelos. APPP:
Se reporta una gestacion de 36 meses, con un embarazo normoevolutivo. Sin
complicaciones adicionales a la presencia del mielomeningocele. HD: naci6 por cesérea
programada con un peso de 2,690 kg y una talla de 55 cm, se reporta un APGAR de 9/9.
Logré el sostén cefalico a los 8 meses, la sedestacién a los 9 meses, el control de
esfinteres a los 36 meses, la locomocién a los 24 meses y la articulacién de palabras a
los 16 meses. APP: Ha sido intervenida quirdrgicamente en tres ocasiones, a los dos
meses de edad para colocacién del sistema DVP y a los 6 y 12 meses de edad para
reparacion de mielomeningocele. Es la Unica paciente en nuestra muestra sin
comorbilidades médicas adicionales a la hidrocefalia y el mielomeningocele. No recibi6

terapia fisica.

Fortalezas:

Capacidad intelectual general (Puntuacion compuesta 93, normal).

e Memoria de trabajo (Puntuacibn compuesta 113, normal alto). Fue

capaz de mantener y manipular 6 elementos de informacion.
¢ Velocidad de procesamiento (puntuacién compuesta 88, normal).
e Percepcion visual (P.E. 11, normal).
e Atencion enfocada (P.E. 8, normal).

e Aprendizaje y recuperacion espontanea de una lista de palabras (P.E.
11, normal), de una historia (P.E. 9-8, normal) y una lista de figuras
(P.E. 10-7, normal).
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¢ Vocabulario (P.E. 11, normal), adecuada produccién del lenguaje con

una buena amplitud y coherencia en el discurso.
¢ Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 7, normal).

¢ Fluidez verbal semantica y fonoldgica (P.E. 9-8, normal), buen control

sobre la eleccion de las categorias solicitadas.

e Abstraccion verbal y visual (P.E. 10-9), asociada a una adecuada
capacidad para clasificar elementos a partir de aspectos concretos,

funcionales y conceptuales.

e Planeacion (p=0,2848, tamafio del efecto= -0,6330), es efectiva en la

planeacion de movimientos dirigidos a una meta.

Debilidades: e Inhibicion cognitiva y motora. Cualitativamente se observan
dificultades para frenar el impulso de iniciar las actividades,
respondiendo antes de lo indicado. Se mantuvo en constante
movimiento, jugando con sus manos y levantdndose de su asiento
constantemente.

Caesar

Caesar es un nifio de 9 afios 9 meses que cursa el cuarto afio de primaria en una
modalidad educacioén regular. Vive con sus padres y 2 hermanos. APPP: Se reporta una
gestacion de 41 semanas. Se refiere amenaza de aborto en el tercer semestre. HD: nacié
por cesarea programada con un peso de 2,900 kg y una talla de 49 cm, se reporta un
APGAR de 8/8. Logro el sostén cefélico a los 5 meses, la sedestacién a los 8 meses, la
locomocién a los 30 meses y la articulaciéon de palabras a los 18 meses, carece de
control de esfinteres. APP: Ha sido intervenido quirargicamente en dos ocasiones, a los 3
meses de edad para colocacion del sistema DVP y a los 12 meses para reparacion de
mielomeningocele. Fue diagnosticado de radiculopatia lumbar a los 8 afos. Es capaz de

caminar con apoyo de aparatos ortopédicos.
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Fortalezas:

Debilidades:

Capacidad intelectual general (Puntuacion compuesta 91, normal).
Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 88, normal).
Percepcion visual (P.E. 11, normal).

Atencion enfocada (P.E. 10, normal). Es capaz de mantener la

informacion y las instrucciones.

Aprendizaje y recuperacion espontanea de una lista de palabras (P.E.

7-8, normal).

Vocabulario (P.E. 10, normal). Buena produccion de lenguaje y
descripcion de conceptos.

Fluidez verbal seméntica (P.E. 9, normal).
Abstraccion verbal y visual (P.E. 10-9).
Planeacion (p=0,1984, tamafio del efecto= 0,9570).

Aprendizaje y recuperacion de una historia (P.E. 4, muy bajo).
Mantiene aspectos generales en una correcta secuencia temporal, no

obstante omite elementos especificos.

Aprendizaje y recuperacion de una lista de figuras (P.E. 3-2, muy
bajo). Se observa una curva de aprendizaje plana después de cuatro

ensayos.

Velocidad de procesamiento (puntuacidon compuesta 65, muy bajo),
muestra mayores tiempos de reaccion y de respuesta a lo largo de la
valoracién, los cuales son mas evidentes en tareas que involucran la
coordinacién manual tales como trazar grafos, construir con cubos vy

mover cuentas en un tablero.
Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 6, bajo).

Fluidez verbal fonoldgica (P.E. 6, bajo). Pobre acceso a las palabras a

través de una categoria fonolégica.
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Alma

Alma es una nifia de 10 afios 5 meses que cursa el cuarto afio de primaria en una
modalidad de educacion especial. No ha adquirido las habilidades académicas de
lectoescritura ni de calculo aritmético. Vive con sus padres y una hermana mayor. APPP:
Producto de una gestacion de 38 semanas, la madre fue tratada de infeccion de vias
urinarias con antibidtico durante el segundo semestre. HD: nacié por cesarea no
programada con un peso de 3,000 kg y una talla de 50 cm, se reporta un APGAR de 8/9.
Se mantuvo en incubadora bajo vigilancia del mielomeningocele. Logro el sostén cefalico
a los 12 meses, la sedestacion a los 26 meses, la locomocién a los 5 afios y la
articulacién de palabras a los 24 meses, carece de control de esfinteres. APP: Ha sido
intervenida quirargicamente en dos ocasiones, al mes de edad para colocacion del
sistema DVP y a los 5 meses para reparacion de mielomeningocele. A los 5 afios se le
colocé un implante vesicoureteral y se le realizé una cirugia para la correccién de
estrabismo a los 8 afios. Como comorbilidades médicas presenta enfermedad renal
cronica grado lll con 2 afios de evolucion, vejiga neurogénica, rifién poliquistico, ataxia
cerebelosa y estrabismo. Recibi6 terapia fisica de los 2 a los 8 afios de edad y a terapia
del lenguaje de los 5 a los 7 afios de edad, antes de lo cual no era capaz de comunicarse

verbalmente.

Fortalezas: e Lenguaje pragmético. Pese a que la presencia de disartria impacta de
forma negativa en la produccién del lenguaje, es capaz de comunicar
sus ideas y necesidades con sus cuidadores. Logra comprender

instrucciones simples.

Debilidades:

Capacidad intelectual general (Puntuacién compuesta 46, muy bajo),
muestra un desempefio deficitario en todas las funciones cognitivas

valoradas.

e Percepcion visual (P.E. 4, muy bajo). Alteraciones en la identificacion
de objetos en una lamina de imagenes asociadas a déficits en el

rastreo visual secundarios a nistagmo horizontal bilateral y estrabismo.

e Atencion enfocada (P.E. 2, muy bajo), logra retener dos elementos.
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Aprendizaje y recuperacioén espontanea de palabras (P.E. 5-3, bajo) y
de una historia (P.E. 3-4, muy bajo). Retiene poca informacion a corto

y mediano plazo. Se observa un efecto de resencia.

Aprendizaje y recuperacién espontanea de una lista de figuras (P.E. 4-
2, muy bajo). Pese a que recuerda mas elementos conforme se le
brindan mas ensayos, el mantenimiento y recuperaciébn de la

informacion es poco eficiente.
Vocabulario (P.E. 1, muy bajo). Realiza descripciones a nivel concreto.

Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 3, muy bajo) asociados a

una pobre coordinacion motora y a déficits en la percepcion visual.

Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 52, muy bajo), los déficits
se relacionan con una baja capacidad en el mantenimiento de la

informacion.

Fluidez verbal semantica y fonoldgica (P.E. 2-3, muy bajo). Déficits en
la capacidad para acceder al vocabulario a través de las categorias
indicadas.

Abstraccion verbal y visual (P.E. 5 y 2, bajo), asociado a un

pensamiento concreto.
Planeacion. No valorable debido a la presencia de ataxia.

Velocidad de procesamiento (Puntuacién compuesta 56, muy bajo),
los déficits en los tiempos de respuestas son mayores en tareas con
componente motor debido a la presencia de ataxia, estrabismo y

articulacion.

Aquiles es un nifio de 10 afios 10 meses que cursa el quinto afio de primaria en una

modalidad de educacién regular. Vive con sus padres y su hermana menor. APPP: Se

reporta una gestacion de 28 semanas (pretermino). Sin amenazas de aborto. Obtuvo un

puntaje APGAR 7/8. Se mantuvo 3 semanas en incubadora para vigilancia de
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mielomeningocele y medula anclada. HD: nacié por cesarea no programada con un peso

de 1,800 kg y una talla de 42 cm, logré el sostén cefalico a los 4 meses, la sedestacion a

los 8 meses, la articulacién de palabras a los 18 meses y la locomocién a los 4 afios.

Carece de control de esfinteres. APP: Ha sido intervenido quirdrgicamente en dos

ocasiones, a los 2 meses de edad para colocacion del sistema DVP y a los 6 meses para

reparacion de mielomeningocele. Presenta medula anclada, displasia de cadera y pie

equino varo, lo que dificulta su locomocion, ademas de vejiga neurogénica. Recibid

terapia fisica de los 3 a los 9 meses de edad.

Fortalezas:

Debilidades:

Percepciéon visual (P.E. 13, promedio). Adecuado rastreo visual e

identificacion de imagenes sobrepuestas.

Aprendizaje y recuperacion espontanea de una historia (P.E. 10-9,

promedio).

Recuperaciéon de una lista de figuras (P.E. 9, normal). Pese a que la

codificacién es deficiente, la evocacion espontanea es adecuada.
Vocabulario (P.E. 7, normal).

Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 8, normal), adecuada

coordinacién motora y organizacion de los elementos.

Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 83, limitrofe). Las fallas
predominan en la reorganizacion de la informacion, aunque el

mantenimiento también se haya disminuido.

Abstraccion visual (P.E. 10, normal), es capaz de -categorizar

estimulos a través de identificar similitudes visoespaciales.

Planeacion (p=0,3303, tamafo del efecto= 0,4860). Logra planear
movimientos siguiendo una estrategia de resolucién de problemas, se

observan fluctuaciones atencionales.
Capacidad intelectual general (Puntuacion compuesta 79, limitrofe).

Atencion enfocada (P.E. 6, bajo), pierde informacion.
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e Aprendizaje y recuperacién espontanea de palabras (P.E. 4-5, bajo),
pierde informacion entre los ensayos. Su curva de aprendizaje es

fluctuante. Se observa un efecto de primacia.

o Aprendizaje de una lista de figuras (P.E. 4, muy bajo). Pierde

informacion entre ensayos, muestra una curva decreciente.

e Fluidez verbal semantica y fonoldgica (P.E. 13-7, normal). Logra
acceder al vocabulario de forma controlada a través de las categorias

indicadas.

e Abstraccion verbal (P.E. 6, bajo), es capaz de categorizar estimulos a
través de identificar similitudes a nivel concreto y funcional pero no

conceptual.

e Velocidad de procesamiento (Puntuacion compuesta 78, limitrofe), el
tiempo que requiere para ejecutar y resolver las subpruebas es
fluctuante, siendo adecuada en tareas de planeacion (TOL) pero
disminuida en subpruebas relacionadas con memoria visual y

conversién de un simbolo a un grafo (subprueba de Claves).

Carlota

Carlota es una nifla de 11 afios 11 meses que cursa el sexto de primaria en una
modalidad de educacion regular. Es hija Unica, vive con sus padres y sus abuelos. APPP:
Se reporta una gestacion de 37 semanas. La madre refiere desnutricion durante el
embarazo, iniciando el consumo de acido félico a los tres meses de gestacion asi como
infeccidn en vias urinarias en el segundo trimestre, por lo que fue tratada con antibiéticos.
HD: nacié por cesarea programada con un peso de 2, 420 kg y una talla de 45 cm
obteniendo un APGAR de 8/9, se mantuvo en incubadora tres dias para vigilancia del
mielomeningocele. Logré el sostén cefalico y la sedestacion a los 12 meses y la
articulacion de palabras a los 18 meses. No es capaz de caminar. Carece de control de
esfinteres. APP: Ha sido intervenida quirirgicamente en tres ocasiones, a los 3 meses de
edad para reparacion de mielomeningocele, a los 5 meses de edad para colocacion del

sistema DVP y a los 10 afios por la disfuncion del sistema DVP debida al catéter distal.
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Presenta sindrome de Vacterl caracterizado por escoliosis, fistula rectovestibular y ano

imperforado, aparentemente sin afectacion renal ni cardiovascular; asi como vejiga

neurogénica. Recibid terapia fisica y de lenguaje de los 4 a los 9 afios de edad.

Fortalezas:

Debilidades:

Capacidad intelectual general (Puntuacion compuesta 92, normal).

Percepcion visual (P.E. 14, promedio alto). Adecuada identificacion de

imagenes.
Aprendizaje y recuperacion de una lista de figuras (P.E. 8-9, normal).
Vocabulario (P.E. 9, normal). Adecuada produccion del lenguaje.

Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 12, normal), adecuada

coordinacién motora y organizacion de los elementos.
Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 97, normal).
Fluidez verbal semantica y fonolégica (P.E. 7, normal).

Abstraccion verbal y visual (P.E. 7-10, normal), es capaz de
categorizar estimulos verbales a través de identificar similitudes a nivel
funcional y conceptual, asi como estimulos a partir de sus similitudes

visoespaciales.
Planeacion (p=0,3115, tamafio del efecto= 0,5450).

Velocidad de procesamiento (Puntuacion compuesta 88, normal), se

observan adecuados tiempos de respuesta motora y verbal.

Atencion enfocada (P.E. 5, bajo), se observa un bajo span mnésico

atencional siendo capaz de retener cuatro elementos de informacion.

Aprendizaje y recuperacion espontanea de palabras (P.E. 6-1, bajo y
muy bajo), pierde informacion entre los ensayos. Su curva de
aprendizaje es fluctuante. Recuerda menos palabras que las que fue
capaz de codificar. Presenta intrusiones asociadas a las categorias de

animales, frutas y partes del cuerpo.

Aprendizaje y recuperacion espontdnea de una historia (P.E. 4-5,
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bajo), codifica y evoca informacion general perdiendo detalles.

Eva

Eva es una nifia de 12 afios 5 meses que cursa el sexto de primaria en una modalidad de
educacion regular, requiere asistencia por parte de la Unidad de Servicio de Apoyo a la
Educacion Regular (USAER) por dificultades en el aprendizaje. Vive con sus padres, sus
abuelos y su hermana menor. APPP: Se reporta una gestacion de 38 semanas. Se
niegan problemas durante el embarazo. HD: nacidé por cesarea programada con un peso
de 2, 700 kg y una talla de 47 cm obteniendo un puntaje APGAR de 8/9, se mantuvo en
incubadora dos dias para vigilancia del mielomeningocele. Logré el sostén cefalico a los 4
meses, la sedestacion a los 7 meses, la articulacion de palabras a los 24 meses y la
locomocién a los 6 afios. Carece de control de esfinteres. APP: Ha sido intervenida
quirdrgicamente en dos ocasiones, a los 2 meses de edad para reparacion de
mielomeningocele y a los 4 meses de edad para colocacion del sistema DVP; aunado a
ello se le realizo una cirugia de la cadera a los 4 afios y una nefrectomia a los 5 afios de
edad debido a la presencia de nefrosis. Recibi6 terapia fisica y de lenguaje de los 6 a los

10 afos de edad.

Fortalezas: e Percepcion visual (P.E. 9, promedio).

e Aprendizaje y recuperacion espontanea de palabras (P.E. 9, normal).
Su curva de aprendizaje es ascendente, beneficiandose de la

repeticion de ensayos.

e Aprendizaje y recuperacion de una lista de figuras (P.E. 10-9, normal).

Curva de aprendizaje ascendente.
e Fluidez verbal semantica (P.E. 9, normal).
¢ Planeacion (p=0,1984, tamafio del efecto= 0,9570).

Debilidades:

Capacidad intelectual general (Puntuaciébn compuesta 56, muy baja).

Muestra un desempefio consistentemente bajo en las subpruebas.
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e Atencion enfocada (P.E. 5, bajo).

e Aprendizaje y recuperacion espontanea de una historia (P.E. 3-4-,
bajo), codifica y evoca informacién especifica de forma desorganizada

sin una adecuada secuencia temporal.

e Vocabulario (P.E. 1, muy bajo). La produccién del lenguaje refleja un

pensamiento concreto.

¢ Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 6, bajo), fallas para orientar
y organizar los elementos. Requiere de mayor tiempo a lo esperado

para construir los modelos.

e Fluidez verbal fonoldgica (P.E. 6, bajo). Pobre acceso al léxico a través
de un fonema.

¢ Memoria de trabajo (Puntuacion compuesta 71, limitrofe).

e Abstraccion verbal y visual (P.E. 5-2, bajo y muy bajo), se asocia con

la concretud en su pensamiento.

¢ Velocidad de procesamiento (Puntuacién compuesta 62, muy bajo), se

muestra lentificada en sus respuestas motoras y verbales.

Damian

Damian es un nifio de 12 afios 8 meses que cursa el sexto afio de primaria en una
modalidad de educacién regular. Vive con sus padres y su hermana menor. APPP: Se
reporta una gestacion de 34 semanas. La madre presentd preclampsia durante el tercer
trimestre. Se niega amenaza de aborto o consumo de medicamentos. HD: nacié por
cesarea programada con un peso de 2,800 kg y una talla de 45 cm obteniendo un puntaje
APGAR de 8/9, se mantuvo en incubadora cinco dias para vigilancia del
mielomeningocele. Logré el sostén cefalico a los 4 meses, la sedestacion a los 8 meses,
la articulacion de palabras a los 16 meses y la locomocién a los 18 meses. Carece de
control de esfinteres. APP: Ha sido intervenido quirdrgicamente en dos ocasiones, a los 2
meses de edad para colocacion del sistema DVP y a los 3 meses para reparacion de

mielomeningocele, aunado a ello a los 9 afios fue operado por re-anclaje medular.
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Presenta vejiga neurogénica. Se le diagnosticé depresion a los 10 afios, actualmente se

encuentra bajo tratamiento farmacolégico. Recibié terapia fisica del primer mes a los 10

anos de edad.

Fortalezas:

Debilidades:

Capacidad intelectual general (Puntuacion compuesta 87, normal).
Memoria de trabajo (Puntuacién compuesta 91, normal).
Velocidad de procesamiento (puntuacion compuesta 88, normal).
Percepcion visual (P.E. 14, normal).

Aprendizaje y recuperacion espontanea de una lista de figuras (P.E.
11-13, normal).

Vocabulario (P.E. 7, normal).

Fluidez verbal semantica y fonolégica (P.E. 9-12, normal), adecuado
control sobre la elecciébn de las palabras pertenecientes a las

categorias solicitadas.
Abstraccion verbal y visual (P.E. 10, normal).

Planeacion (p= 0,2848, tamafio del efecto= -0,6330), es efectiva en la

planeacion de movimientos dirigidos a una meta.

Automonitoreo. Cualitativamente, se observa una adecuada
supervision de su desempefio, identificando y corrigiendo sus errores

durante la valoracion.

Atencion enfocada (P.E. 5, normal), déficits para mantener la

informacion.

Aprendizaje y recuperacion espondnea de una lista de palabras (P.E.
6-2, bajo y muy bajo) y de una historia (P.E. 6-5, bajo). Pese a que
presenta una curva de aprendizaje ascendente, la codificacion se
encuentra por debajo a lo esperado. La evocacién espontanea es
deficiente, no obstante no presenta intrusiones y conserva las ideas

generales asi como logica temporal de la narrativa.
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¢ Habilidades visoespaciales motoras (P.E. 6, bajo), déficits en la

organizacion de los elementos.

Hallazgos cognitivos

De manera global, el desempefio de los nifios con MC Il en la esfera cognitiva muestra
una marcada variabilidad entre los casos. En la tabla 6 se muestran las puntuaciones del
coeficiente intelectual, el cual presenta dos tendencias: a) un rendimiento promedio (50%,
n=4) y b) un rendimiento muy por debajo a lo esperado (37.5%, n=3); de manera similar
la memoria de trabajo se encuentra en rangos de normalidad en el 50% de los casos y
en un desempefio muy bajo en el 25% de los casos (n=2). La ejecucion en las
subpruebas de comprensién verbal (ICV) y de razonamiento perceptual (IRP) fue la
esperada en 5 casos. La velocidad de trabajo se encuentra disminuida en el 62.5 % (n=5)

de la muestra, siendo uno de los procesos mayormente afectados.

Se observa una discrepancia entre las puntuaciones obtenidas por Valeria, Caesar,
Carlota y Damian, quienes presentan un desempefio en rangos normales, y las
puntuaciones obtenidas por Seul, Alma, Eva y Aquiles, quienes muestran un desempefio

limitrofe o muy por debajo a lo esperado.

Tabla 6. Puntuaciones compuestas de la escala WISC-IV.

indice Controles Seul Valeria Caesar Alma Aquiles Carlota Eva Damian
M (DE)

ClICG 106 (12,0) 49 93 91 46 79 92 56 87
ICV 107 (14,8) 59 96 95 55 85 87 55 93
IRP 102 (11,7) 63 90 88 59 88 104 69 88
IMT 106 (6,04) 50 113 88 52 83 97 71 91
IVP 104 (12,8) 62 88 65 56 78 88 62 88

Abreviaciones: Cl, Coeficiente Intelectual; ICG, indice de capacidad general; ICV, indice de
comprension verbal; IRP, indice de Razonamiento Perceptual; IMT, indice de Memoria de Trabajo;
IVP, indice de Velocidad de Procesamiento. Media 100, D.E. 15
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En la tabla 7 se muestran las puntuaciones escalares (P.E.) obtenidas por los pacientes en
las subpruebas de WISC-IV y ENI-2, se considera normal un desempefio en puntuaciones
escalares entre 7y 13.

Tabla 7. Puntuaciones escalares en las subpruebas pertenecientes a WISC-IV y ENI-2.

Caso
Percepcion visual
Atencion enfocada
Memoria verbal (C)
Memoria verbal (E)
Memoria légica (C)
Memoria l6gica (E)
Memoria visual (C)
Memoria visual (E)
Vocabulario
Habilidades visoespaciales
Fluidez verbal semantica
Fluidez verbal fonolégica
Abstraccion verbal
Abstraccion visual

Sedl |9 | 4 | 3 | 1| 4| 4 | 8 |12]5

N
N}
N
w
w

Valeria |11 | 8 | 11 | 11 | 9 8 |10 | 7 |11 | 7 9 8 | 10 9

Caesar |11 |10 | 7 | 8 | 4 | 4 | 3 | 2 |10 6 | 9 | 6 |10 9

Alma 4 2 5 3 3 4 4 2 1 3 2 3 5 2

Aquiles | 13 | 6 4 5 10 9 4 9 7 8 13 7 6 10

Carota (14| 5 | 6 | 1 | 4 | 5 | 8 | 9 |9 |12| 7 | 7| 7 | 10

Eva | 9|5 | 9| 9| 3|4 |10 9|16 9 |6 |5 2

Damian {14 | 5 | 6 | 2 | 6 | 5 |11 |13 | 7 | 6 | 9 |12 ] 10| 10

Abreviaciones: C, codificacién; E, evocacion. Puntajes por debajo de lo normal en rojo.

De acuerdo al andlisis de Crawford y Garthwaite (2007), el Unico puntaje anémalo en la
Torre de Londres lo presenté Seul (p=0.0002, tamafio del efecto estandarizado (z cc)=
6,90). No obstante cabe mencionar que en el caso de Alma no fue posible aplicar la
prueba debido a la presencia de ataxia.
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Conducta adaptativa

En la figura 1 se observan las puntuaciones directas obtenidas por los pacientes en el
instrumento ABAS-II, la anormalidad de las puntuaciones se obtuvo a través del andlisis
de Crawford y Garthwaite (2007); aquellos casos cuyas puntuaciones fueron anormales
respecto al desempefio del grupo control se muestran en rojo. Se encontrd que solo el
caso de Alma tuvo afectacion de las habilidades funcionales diarias en las areas de
utilizacion de los recursos comunitarios como realizar compras pequefias o pedir
informacién a otros adultos (p = 0.029, z cc=-2.378), vida en el hogar como limpiar su
habitacion, lavar platos o utilizar electrodoméstico sencillos (p=0.037, z cc = -2.218), la
autodireccion como trabajar de forma independiente y priorizar tareas escolares sobre
actividades de ocio (p= 0.017, z cc= -2.771) y la interaccién social (p= 0,009, z cc= -
3,252).

El area de comunicacion es deficitaria en los casos de Alma (p= 0,006, z cc= -3,507) y
Sergio (p= 0,007, z cc= -3,378), mientras que las areas de habilidades académicas
funcionales y salud/seguridad se encontraron afectadas en el caso de Alma (p=0,0001, z
cc=-6,851; p= 0,0004, z cc= -5,917), Sergio (p= 0,005, z cc= -3,672; p=0,002, z cc=
-4,365) y Aquiles (p=0,041, z cc= -2,146; p=0,028; z cc=-2,425). Por ultimo, el area de
ocio presenta déficits en los casos de Alma (p=0,002, z cc= -4,270 y Eva (p=0,044, z cc=
-2,099). Similar a lo observado en la esfera cognitiva, Alma presentd alteraciones todas

las areas adaptativas valoradas.
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Figura 1. Puntuaciones directas obtenidas en ABAS-Il. Se muestran en rojo los casos con
puntuaciones anormales comparados con el grupo control siguiendo la metodologia propuesta por

Crawford y Garthwaite (2007). p<0.05, tamanfo del efecto 22.00.
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Percepcion visual
Memoria verbal (evocacién)
Memoria visual
Vocabulario
Fluidez semantica
Planeacién

Abstraccién visual

Cognicion

Debilidades
Atencién enfocada
Memoria verbal (codificacion)
Memoria l6gica
Habilidades visoespaciales motoras
Fluidez fonoldgica
Memoria de trabajo
Abstraccion verbal

Velocidad de procesamiento

J
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\_

Conducta adaptativa

Conservadas
Vida en el hogar
Autodireccién
Autocuidado
Interaccién social

Comunicacion

Alteradas

Habilidades académicas funcionales

Salud/seguridad

Utilizacion de recursos comunitarios

Ocio

J

Figura 2. Perfil general de los nifios con MC Il. Se resumen las fortalezas y debilidades
cognitivas asi como las areas adaptativas conservadas y alteradas identificadas en la muestra de
pacientes. Las flechas indican una relacion bidireccional entre la cogniciéon y la conducta
adaptativa.
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Esfera emocional

En la tabla 8 se muestran la frecuencia y el porcentaje de pacientes que presentan
alteraciones emocionales o conductuales de acuerdo al instrumento SENA. Se identifico
ansiedad (casos: Damian, Alma, Eva, Aquiles, Seudl) y conducta desafiante (casos:
Caesar, Alma, Valeria, Aquiles y Sedul) en el 62.5 % de la muestra de pacientes (casos:
Damian, Alma, Eva, Aquiles, Sedl). Damidn, Eva y Aquiles presentaron rasgos
depresivos, pese a que Damian recibe tratamiento farmacolégico desde hace dos afios
aun se detectan signos depresivos. Caesar y Seul mostraron quejas somaticas como
dolor de cabeza, dolor en el cuerpo y nauseas. Por su parte, se detectdé una baja
inteligencia emocional en Alma, Valeria y Eva. Por Ultimo, Valeria y Alma mostraron
conductas agresivas asociadas a déficits en la regulaciéon e inteligencia emocional y la

poca capacidad para tolerar la esperay la frustracion.

Tabla 8. Caracteristicas emocionales de los pacientes

Frecuencia (n)  Porcentaje

Depresion 3 37.5
Ansiedad 5 62.5
Quejas somaticas 2 25
Agresién 2 25
Conducta desafiante 5 62.5
Inteligencia emocional 3 37.5
Aislamiento 0 0
Integracion social deficiente 0 0

Relacion entre el funcionamiento cognitivo y la conducta adaptativa

Para explorar la relacion entre el coeficiente intelectual (CIT, coeficiente intelectual total) y
la conducta adaptativa general (CAG) se realizé una correlacion bivariada, encontrandose
una relacion lineal positiva y significativa (r= 0.81; p<0.05), en la que los puntajes altos en
el CIT se asociaron a una mejor conducta adaptativa. De la misma forma, el indice de
comprension verbal (r=0.8; p <0.05) y el indice de razonamiento perceptual (r= 0.77;

p<0.05) se correlacionaron positiva y significativamente con la capacidad de adaptacion.
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No se encontrd correlacion entre el indice de memoria de trabajo (r= 0.63, p=0.09) y el
indice de velocidad de procesamiento (r=0.63, p=0.08) con la capacidad de adaptacion.
Se realizaron correlaciones bivariadas entre el resto de las funciones cognitivas valoradas
y la capacidad de adaptacion encontrandose relacion positiva y significativa Unicamente
entre la fluidez fonolégica (r=0.71, p=0.04), la percepcion visual (r=0.85, p=0.006), el
vocabulario (r=0.74, p=0.03) y la abstraccion visual (r=0.79, p=0.01) (Figura 3).

Para determinar si la relacion entre el desempefio cognitivo y la conducta adaptativa se
mantenia considerando la presencia de comorbilidades, se calcularon correlaciones
parciales y se encontr6 que la correlacién seguia siendo significativa (r= 0.79, p<0.05), lo
que sugiere que la conducta adaptativa se asocia fuertemente al funcionamiento cognitivo
independientemente de la presencia de comorbilidades adicionales, ya que estas Ultimas
por si mismas no se asociaron con la disminucién de la capacidad adaptativa general
(r= -0.48, p=0.22). Por su parte, para determinar si la escolaridad de los padres tenia
efecto en la relacion entre el coeficiente intelectual y la conducta adaptativa, se calcularon
correlaciones parciales adicionales, encontrandose que al controlar la escolaridad de los
padres, se perdia la asociacion entre el CIT y la CAG (controlando con escolaridad de la
madre, r= 0.75, p=0.052; escolaridad del padre, r= 0.59, p=0.16), indicando que esta
relacion es dependiente de la educacion formal de los padres. En concordancia con lo
anterior, la relacion entre el indice de comprensién verbal (r= 0.77; p<0.05), el indice de
razonamiento perceptual (r=0.72, p<0.05), la fluidez fonoldgica (r=0.76, p=0.04), la
percepcion visual (r=0.86, p= 0.01), la abstraccion visual (r=0.81, p=0.02) y la capacidad
adaptativa se mantuvo al controlar el nimero de comorbilidades. Por su parte, la relacion
entre el vocabulario y la capacidad adaptativa se perdié al controlar el nimero de

comorbilidades (r=0.65, p=0.11). No se encontraron relaciones adicionales.
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Figura 3. Correlaciones entre las variables cognitivas y la CAG. Se muestran la distribucién
de las puntuaciones obtenidas en las pruebas que evaldan el CIT, ICV, IRP, IMT, IVP, la
percepcion visual, el vocabulario, la abstraccién visual, la fluidez fonoldégica y la capacidad

adaptativa general.
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DISCUSION

El objetivo de este estudio fue describir las caracteristicas clinicas, cognitivas y
adaptativas en un grupo de nifios de entre 7 a 12 afios de edad con diagnostico de MC I
y explorar si las entidades médicas comorbidas y el desempefio cognitivo impactan en la
capacidad para desenvolverse en distintas areas adaptativas.

Fortalezas y debilidades cognitivas en la MC 1|

En la figura 2 se resumen las funciones cognitivas consideradas como fortalezas y
debilidades en nuestra muestra. Contrario a lo reportado en pacientes con hidrocefalia
congénita (Dennis, Fletcher, Rogers, Hetherington y Francis, 2002), la percepcién visual
se identific6 como una fortaleza. La ausencia de déficits en el reconocimiento visual de
objetos puede asociarse a la colocacién de un sistema DVP en los primeros meses de
vida, el cual pudo evitar el dafio por comprension en las estructuras cerebrales de la via

visual ventral (Swain, Joy, Bakker, Shores y West, 2009).

Otras funciones asociadas a la modalidad visual como la memoria visual y la abstraccion
visual también se consideran fortalezas. La capacidad para aprender difiere dependiendo
de la modalidad de la informacién dada, siendo mejor a través de la modalidad visual en
comparacion con la modalidad audioverbal. La cantidad de la informacion tiene un efecto
negativo en la capacidad para recordar informacién no relacionada a corto plazo pero no
a mediano plazo, lo cual se refleja en un mejor desempefio en tareas de recuperacion de
palabras; no obstante, esta mejoria desaparece cuando se pide recordar informacion que
tiene relacion entre si como una historia. El hecho de que la cantidad de informacién
tenga un efecto negativo en la memoria verbal puede estar relacionado con déficits en la
memoria de trabajo, la cual es necesaria en el procesamiento y almacenamiento
simultaneo de la informacion (Gupta y Sharma, 2017). Por su parte, los déficits en la
evocacion de una historia pueden relacionarse con la ausencia de estrategias
metacognitivas de aprendizaje que permitieran compensar las limitaciones en la memoria

de trabajo.
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Similar a la memoria, la capacidad de abstraccién varia dependiendo de la modalidad,
siendo mayormente deficiente en la modalidad audioverbal. Una posible explicacion de
esta discrepancia radica en el desarrollo de la abstraccion, ya que, los nifios logran
atender a similitudes de las caracteristicas fisicas entre los objetos antes de atender a las
similitudes semanticas entre conceptos (Richland, Morrison y Holyoak, 2006).

No se identificaron alteraciones en la produccién del lenguaje a nivel de la articulacion, el
acceso al vocabulario ni en la produccién total de palabras pertenecientes a una
categoria semantica (fluidez verbal semantica). No obstante, la produccion de palabras
gue inician con un fonema especifico (fluidez verbal fonoldgica) fue deficiente. La fluidez
verbal es una medida multimodal del funcionamiento cognitivo que incluye la habilidad
para producir un discurso fluido y la habilidad para recuperar informacién verbal
especifica a través de reglas, por lo que involucra habilidades linglisticas y funciones
ejecutivas (Whiteside et al, 2016). De nuevo, las discrepancias entre la fluidez semantica
y fonoldgica pueden explicarse en el contexto del neurodesarrollo; se ha descrito que los
sistemas de memoria explicita que subyacen a la fluidez seméantica muestran un curso de
maduracién precoz en comparacién con los mecanismos ejecutivos adicionales
necesarios en la fluidez fonoldgica que se consolidan en etapas posteriores, requiriendo
de la maduracién de regiones prefrontales (Leite et al, 2016). En este sentido, las
puntuaciones deficitarias en la fluidez fonol6gica pero no en la semantica pueden sugerir

un desfase en la maduracion de areas prefrontales en estos pacientes.

Las habilidades visoespaciales motoras se identificaron como una debilidad cognitiva.
Llamo la atencion que Carlota presentara un desempefio normal pese a que no ha
adquirido la locomocion, lo cual se opone a lo reportado por Rendeli et al (2002) quienes
consideran a la locomocién como un requisito en el desarrollo de las habilidades
visoespaciales. Lo anterior sugiere la existencia de mecanismos adicionales a la
locomocién para el desarrollo de la organizacion visomotora del espacio; sin embargo, no
menoscaba la importancia de contar con programas que enfaticen la habilitacion de las

funciones motoras.

En cuanto a los déficits identificados en la memoria de trabajo, se ha propuesto que las
dificultades en esta funcion cognitiva no son enteramente un problema de capacidad sino

uno de estrategia, debido a que algunos nifios poseen suficientes recursos pero fallan en
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emplear estrategias que les permitan aplicarlos de forma adecuada y consistente (Gupta
y Sharma, 2017), esto es coherente con el desempefio de los pacientes, quienes
lograban mantener la informacion pero no organizarla de forma correcta. Se ha sugerido
gue la memoria de trabajo es un factor crucial en el aprendizaje, incluso mas relevante
que el coeficiente intelectual, ya que mientras que el C.I. es una medida de lo que se ha
aprendido hasta ese momento, la memoria de trabajo es una medida de la habilidad para
aprender que requiere de la capacidad para mantener, procesar, recuperar e integrar
informacion (Alloway, 2009). No obstante, pese a que en nuestra muestra la memoria de
trabajo y las habilidades académicas fueron deficitarias, no se identificé una relacion
estadisticamente significativa entre ellas.

Contrario a lo reportado por Lindquist, Uvebrant, Rehn y Carlsson (2009), en nuestro
estudio la capacidad para planificar movimientos con el objetivo de resolver un problema
se encontrd conservada en la mayoria de los pacientes. Esto resulta contradictorio ya que
se identificaron fallas en la memoria de trabajo, una de las funciones ligadas a la
planeacion. No obstante, Unterrainer et al (2004) proponen que los déficits en los
recursos de la memoria de trabajo no tienen un efecto significativo en el desemperio de la
prueba de la Torre de Londres, lo cual en parte podria explicar la aparente ausencia de
déficits en esta funcién cognitiva. Por dltimo, tal como se ha reportado en nifios con
lesiones cerebrales difusas (Steinlin et al, 2003; Calhoun y Mayes, 2005) asi como en
nifos con MC Il (Vinck et al, 2006), el tiempo de procesamiento y de ejecuciéon de las
tareas fue mayor al esperado, lo cual es indicativo de déficits en la velocidad de

procesamiento.

Debido a que el dafio del cerebelo es inherente a la MC |l se hipotetizé que el desarrollo
de las funciones cognitivas asociadas a esta estructura se encontraria afectado. Tal como
se esperaba, las habilidades visoespaciales motoras, la memoria de trabajo y la fluidez
verbal fonoldgica se mostraron deficientes; estos hallazgos son similares a los reportados
en pacientes con ataxia de Friedreich, una enfermedad neurodegenerativa que afecta al
cerebelo y a la medula espinal (Wollmann, Barroso, Monton y Nieto, 2002). No obstante,
la produccion del lenguaje, la fluidez verbal semantica y la planeacion parecen haberse
adquirido de forma adecuada. Esta discrepancia entre funciones cognitivas relacionadas
con una estructura anatomica comun da cuenta de la variabilidad en los fenotipos

cognitivos asi como de las complicaciones teodricas para predecir los procesos de
Pagina | 48



reorganizacién cerebral en presencia de lesiones malformativas y por tanto de pronosticar

su desenlace funcional (Tavano et al, 2007).

De manera adicional, se valord el funcionamiento motor del cerebelo a través de la
exploracion de signos neurologicos blandos. A excepcidn de Alma, ningun paciente
mostré déficits motores asociados al funcionamiento del cerebelo, lo que sugiere una
menor afectacion en el l6bulo anterior del cerebelo, region cerebral que ha mostrado

poseer una alta tasa de plasticidad (Dennis et al, 2006).

Conducta adaptativa en la MC |l

De acuerdo a lo esperado en nuestra hipétesis, las areas adaptativas de autocuidado,
autodireccion y vida en el hogar se encontraron conservadas; asi como la capacidad para
realizar actividades de ocio en casa y para comunicarse, esto Ultimo se encuentra en
consonancia con los hallazgos en el lenguaje expresivo y sugiere que los nifios con MC I
tienden a no presentar problemas en la adquisicion de la funcién pragmatica del lenguaje.
Opuesto a nuestra hipoétesis, la capacidad para establecer relaciones sociales e
interactuar con pares y adultos asi como para utilizar recursos comunitarios se han
adquirido de forma adecuada. Las areas adaptativas que se encontraron afectadas

fueron las habilidades académicas y la habilidad para cuidar de la propia salud.

Esfera emocional en la MC I

Tal como se esperaba, se detectaron problemas de regulacion emocional que se
manifiestan como rasgos ansiosos, rasgos depresivos, conducta agresiva y desafiante.
Los fallos en la regulacibn emocional pueden relacionarse con un malfuncionamiento del
vermis cerebeloso, regién cerebral que junto con la corteza prefrontal y estructuras del
sistema limbico permite el procesamiento y manejo de las respuestas ligadas a la
emocion (Turner et al, 2007). Sin embargo, los rasgos depresivos y ansiosos también
pueden asociarse a aspectos sociales como las dificultades para integrarse en
actividades con sus pares debido a los problemas en la deambulacién y en el control de

esfinteres.
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Comorbilidades, funcionamiento cognitivo y conducta adaptativa

Como se hipotetizd, la capacidad intelectual se asocié de forma significativa con la
capacidad adaptativa de la siguiente forma: a mayor coeficiente intelectual, mayor
capacidad adaptativa; sin embargo opuesto a lo planteado en nuestra hipétesis esta
asociacion es independiente del numero de patologias adicionales a la MC Il. La cantidad
de comorbilidades por si mismas no impactaron en la esfera cognitiva ni adaptativa en
estos pacientes, no obstante se identificaron tres casos en los cuales la presencia de
entidades comorbidas condicion6 la cogniciéon y las habilidades cognitivas de forma
relevante. Dichas entidades patolégicas comorbidas fueron la afectacion renal, la ataxia

cerebelosa y la hipoxia perinatal.

Se ha reportado que la afectacién renal crénica aumenta de forma importante el riesgo de
presentar alteraciones en el funcionamiento cognitivo global, particularmente en
individuos que lo presentan en estadios tempranos de la vida; aunado a ello debido a que
el dafio renal se asocia a una alta incidencia de enfermedad cerebrovascular, los déficits
cognitivos pueden no remitir de forma espontanea sino mantenerse y agravarse Si se
agregan lesiones vasculares (Slickers, Duquette, Hooper y Gipson, 2007; Davey, Elias,
Robbins, Seliger y Dore, 2012). Entre los mecanismos asociados al dafio renal y los
déficits cognitivos se ha descrito dafio neuronal secundario a toxinas urémicas, lesiones
cerebrovasculares isquémicas, estrés oxidativo, inflamacion crénica, anemia,

hiperhomocisteinemia y disfuncion endotelial (Matta et al, 2014).

La presencia de ataxia cerebelosa afectdé la capacidad para coordinar el movimiento
voluntario y preciso de las extremidades y de los musculos oculares, lo cual limit6é la
capacidad para realizar actividades basicas e instrumentadas de forma auténoma. Uno
de los casos con una capacidad intelectual deficitaria cuenta con antecedentes de hipoxia
perinatal, a partir de los datos con los que contamos no queda clara la contribucién de
esta entidad sobre las deficiencias cognitivas identificadas; no obstante existe evidencia
sobre la afectacion en el neurodesarrollo secundaria al dafio por hipoxia en estadios
tempranos de la vida (Mafneru y Junque, 2002; Bass et al, 2004). Ademas del CIT, otras
variables cognitivas que se asociaron un la capacidad adaptativa aun después de

controlar el nimero de comorbilidades adicionales presentadas por los pacientes fueron
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el indice de comprensién verbal y de razonamiento perceptual, asi como fluidez

fonoldgica, la percepcion visual y la abstraccion visual.

De acuerdo a nuestros resultados, un factor que contribuye en el desempefio cognitivo y
adaptativo es la escolaridad de los padres, al respecto planteamos que dicha variable
puede acelerar o retardar los procesos de compensacién y reorganizacién de las
funciones y por tanto puede contribuir a la heterogeneidad observada en el desempefio
de los pacientes. Se ha reportado en la literatura que el nivel educativo, edad e
inteligencia de la madre se asocia con el desarrollo cognitivo de los nifios (Gonzalez et al,
2018). El nivel educativo de los padres también se ha propuesto como un factor predictor
de éxito académico que se evidencia desde los cuatro afios de edad y se mantiene en la
adolescencia, permitiendo el éxito laboral en etapas de adultez (Dubow, Boxer y

Huesmann, 2009; Dickson, Gregg y Robinson, 2016).
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CONCLUSIONES

La MC Il es una entidad heterogénea no sélo en el ambito médico, sino también en la
esfera cognitiva, emocional y en la capacidad de adaptacion al entorno. En nuestro
estudio encontramos que la presencia de comorbilidades clinicas adicionales a la MC Il
por si mismas no explica los déficits cognitivos ni adaptativos y, por el contrario, la
escolaridad de los padres si es un factor que contribuye a potenciar o restringir el

desarrollo de los nifios.

Debido a la heterogeneidad propia de la MC Il, no es factible establecer un perfil
neuropsicologico Unico que incluya a todos los pacientes, por lo que se recomienda a los
médicos tratantes solicitar una evaluacién neuropsicolégica individual que permita
identificar el estado cognitivo, adaptativo y emocional actual en cada nifio. Dicha
valoracién debe incluir la estimacion del C.I., la fluidez fonoldgica, la percepcién visual y
la abstraccién visual, puesto que estas funciones parecen ser areas de oportunidad sobre
las que pueden dirigirse los programas de intervencién. La habilitacion cognitiva
temprana posibilita un mejor pronéstico en términos de autonomia, logros académicos,

expectativas en el futuro y calidad de vida.

Las comorbilidades adicionales si tienen un efecto negativo en la cognicion, sin embargo,
no es el nUmero de patologia adicionales sino el tipo de patologia lo que se relaciona con
un peor desempefio cognitivo. En particular, se identifico a la afectacion renal crénica y la
hipoxia perinatal como posibles entidades de riesgo, por lo que se recomienda a los
médicos tratantes valorar los sintomas asociados a estas patologias y en caso de
identificarlos, referirlos con los especialistas. Cabe enfatizar que la afectacion renal es
una de las principales causas de muerte en estos pacientes, por lo que su deteccion y

tratamiento son indispensables en el abordaje terapéutico.

En el caso particular de la afectacion cerebelosa, la solicitud de una valoracion
neuropsicologica amplia se sugiere solo en aquellos nifios que presenten una lesion
anatémica extensa 0 signos motores asociados, ya que se observl que la malformacion
congeénita de esta estructura permite la reorganizacion cerebral y por tanto un proceso de

compensacion de las funciones en la mayoria de los nifios con MC II.
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Limitaciones

Al tratarse de una aproximacién de estudio de casos no es posible extrapolar los
resultados obtenidos a la poblacion de nifios con MC I, particularmente ya que dicha
entidad se caracteriza por la heterogeneidad clinica. No obstante, nuestros hallazgos
enfatizan la relevancia de tomar en cuenta factores criticos como la escolaridad de los
padres y la presencia de ciertas comorbilidades clinicas en la adquisicion de habilidades
cognitivas y adaptativas. Asimismo, sefialan la utilidad de contar con una valoracion
neuropsicologia en el abordaje de los pacientes debido a la variedad de perfiles
cognitivos asociados a la MC Il. Desafortunadamente, en nuestro estudio no se valoré la
calidad de vida, dicho parametro hubiera sido de utilidad para comprender el impacto de
las caracteristicas cognitivas, adaptativas y médicas descritas en el bienestar de los
pacientes, por lo que se sugiere que futuros estudios incluyan escalas de calidad de vida.
Aunado a ello, y debido al papel que tiene la educacion de los padres en el desempefio
global de los pacientes, se recomienda que proximas investigaciones indaguen sobre los
estilos de crianza y las caracteristicas cognitivas de los padres con el fin de dilucidar el

peso de estos factores en la heterogeneidad de los fenotipos cognitivos y adaptativos.
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