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RESUMEN

Introduccion. Los trastornos de la migraciéon neuro-
blastica constituyen un conjunto de malformaciones del
desarrollo cortical. En las uUltimas décadas han existido
avances en la biologia molecular, genética y técnicas de
imagenes para el diagnéstico de las mismas, no asi en
su tratamiento. Estos elementos unidos al desarrollo
en nuestro Centro de un programa de restauracién neuro-
l6gica, nos motivo a realizar el siguiente estudio.

Objetivos. Caracterizar clinicamente a los pacientes in-
gresados en nuestro centro con diagndstico imagenoldgi-
co de trastorno de la migracion neuroblastica y evaluar el
efecto del programa de restauracion neurologica.

Material y métodos. Se estudio una serie de 114 pa-
cientes en edades pediatricas con trastorno de la migra-
cion neuroblastica, los cuales realizan un programa de
restauracion neurologica. Se evaluaron antes y después
del programa las secuelas neurolégicas mediante las
escalas de Gross Motor Function, praxis articulatoria y es-
pasticidad de Ashworth.

Resultados. Se diagnosticaron 35 heterotopias, 24 com-
plejo agiria-paquigiria, 28 esquisencefalia, 21 polimicrogiria
y seis hemimegalencefalia. Luego de la aplicacién del pro-
grama se obtuvo un porcentaje de mejoria del Gross Motor
Function de 7.9%, de la escala de praxis articulatoria un
9.6% y una disminucion de 0.6% de puntos de la escala
de espasticidad de Ashworth.

Conclusiones. Las caracteristicas clinicas de nuestros
pacientes no difieren de las referidas en otras series y
luego de la aplicacion del programa se obtienen benefi-
cios, demostrado con la mejoria estadisticamente signifi-
cativa en las tres escalas aplicadas.

Palabras clave: Trastorno de la migracion neuroblasti-
ca, programa de restauracion neurolégica, heterotopias,
complejo agiria paquigiria, polimicrogiria, esquisencefa-
lia, hemimegalencefalia.

Neurologic Restoration Program of
Patients with Neuroblastic Migration Disorders

ABSTRACT

Introduction. Neuroblastic Migration Disorders constitute
a series of malformations of the cortical development. Du-
ring the last decades, there have been advances in molecu-
lar biology, genetics and imaging techniques for its diagno-
sis but not so for its treatment. These elements, together
with the development of a Neurologic Restoration Program
at our Center, compelled us to perform the following study.

Objectives. To clinically characterize the hospitalized
patients at our center with an imagenologic diagnosis of
neuroblastic migration disorders and in this way, evaluate
the effects of our Neurologic Restoration Program.

Material and Methods. We performed a series of studies
on the 114 patients in pediatric ages who underwent the
Neurologic Restoration Program, affected with Neuroblastic
Migration disorders. The neurologic sequels were evaluated
before and after the Program through Gross Motor Functio-
ns, Articulatory Praxis and Ashworth Spasticity Scales.

Results. 35 heterotopies, 24 complex agiria-paquigiria,
28 squisencenphalia, 21 polymicrogiria and six hemime-
galencephalia were diagnosed. After the application of the
program we obtained a 7.9% as to Gross Motor Function, a
9.6% of Articulatory Praxis Scale and a diminishing of 0.6
points in the Ashworth Spasticity Scale.

Conclusions. Clinic charateristics of our patients do not
differ from those referred to in other series. After the appli-
cation of the program, benefits were obtained, a fact de-
monstrated with a significant statistical improvement in the
three applied scales.

Key words: Neuroblastic migration disorder, neurolo-
gic restoration program, heterotopies, complex agiria pa-
quigria, polymicrogiria, squisencephalic, hemimegalence-
phaly.
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INTRODUCCION

La formacion de la corteza cerebral es un proceso
complejo y relativamente reciente su comprension.?
Comienza en etapas muy tempranas de la gestacion,
antes de las cuatro semanas, y no termina hasta
casi un afio después del nacimiento.?

En un intento por caracterizar este proceso, el
hombre ha clasificado por etapas lo que es en reali-
dad un proceso continuo que abarca desde la forma-
cion de la zona marginal ventricular o neuroepitelio,
luego del cierre del tubo neural, donde se producen
las mitosis de células (fase de proliferacion) que
una vez separadas de la pared ventricular tienen
que emprender una migracion fundamentalmente ra-
dial y en verdaderas olas, descrito por primera vez
por Ramoén y Cajal,® (fase de migracién) hasta la su-
perficie pial del tubo neural. Una vez que alcanza
esta zona comienza a organizarse dando lugar a la
neocorteza (fase de organizacion).* Cualquier error o
alteraciéon en este proceso origina sindromes bien
caracterizados clinica y morfolégicamente que en su
conjunto son definidos como trastornos de la migra-
ciéon neuroblastica (TMN).

Es aceptado actualmente que la formacién corti-
cal es dirigida por mecanismos genéticos muy preci-
sos® y resulta facil de entender que puede ser inter-
ferida por situaciones genéticamente determinadas o
esporadicas, de donde se origina la primera clasifi-
cacion en grandes sindromes malformativos asocia-
dos a una alteracion especifica de un gen y anoma-
lias valoradas de forma aislada asociadas a factores
de riesgo como infecciones, radiaciones, drogas toxi-
cas y problemas hipoxico-isquémicos.®

Otras clasificaciones abordan el problema desde
el punto de vista clinico y de las caracteristicas de
las imagenes como la de Barkovich y col.” En un ar-
ticulo publicado en Neuropediatria en 1996, dicho
autor clasifica las malformaciones del desarrollo
cortical a partir de las tres etapas antes menciona-
das! y en 2001 la actualiz6 utilizando iguales eta-
pas, pero amplio los subtipos y los relacioné con las
alteraciones genéticas asociadas hasta ese momen-
to.” En la Revista de Neurologia de ese mismo afio,
Sarnat® expuso una clasificacion a nuestro juicio
mas compleja con las malformaciones del sistema
nervioso humano, quedando incluidas las entidades
de los trastornos de la migracién basada en la ac-
cidn de genes especificos.

A decir del Dr. | Pascual-Castroviejo “el tiempo
pasa deprisa y los subtipos de las diferentes mal-
formaciones corticales se suceden con la misma ra-
pidez”.® Sin duda, los ultimos 10 afios han signifi-
cado un cambio dramatico en la comprensién no
so6lo de los trastornos de la migracién neuroblasti-
ca,'? sino también en la formacion de la linea media
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cerebral y cerebelosa.! Los recientes avances en la
biologia molecular, genética y técnicas de imagenes
han permitido la identificacion del gen, su cromoso-
ma y la proteina deficiente que da origen a la malfor-
macion. Sindromes bien caracterizados clinicamen-
te, imagenologica y molecularmente se adjuntan a
las clasificaciones antes mencionadas correlacionan-
do fenotipo con genotipo.

Pero este avance en el diagnostico y caracteriza-
cion de viejos y nuevos sindromes no ha ido a la par
del desarrollo del tratamiento de estos pacientes.
Sin duda es importante comunicar a los padres que
tienen un hijo con un TMN de uno u otro tipo,
que el cromosoma alterado es el 17 o el Xy brindar
un consejo genético; pero hace falta mas. En nuestra
opinion, también es de igual importancia brindar
una opcion terapéutica cientificamente valida para
que nuestros pacientes alcancen el maximo de inde-
pendencia dentro de las limitaciones impuestas por
su minusvalia motora y por el resto de las alteracio-
nes que presentan.

Hasta la década de los 70 predominé el pensa-
miento que un dafio neuronal es irrecuperable. Es-
tos conceptos han cambiado radicalmente este dic-
tamen. El rigido esquema de circuitos invariables,
tanto en el namero de sus unidades como de las co-
nexiones entre ellas, ha sido sustituido progresiva-
mente por un sistema en el cual la modificacién di-
namica de sus propiedades, en respuesta a cambios
en su ambiente y sus ingresos, constituye la nocion
fundamental para comprender sus extraordinarias
propiedades. Esta nueva vision se sustenta en el
concepto de la neuroplasticidad y de acuerdo con
esta concepcion, el SNC es un producto nunca ter-
minado, el resultado siempre cambiante y cambiable
de la interaccion de factores genéticos y epigenéticos,
donde los cambios en su organizacion se expresan a
distintos niveles y de diferentes formas.'? Estos
cambios ocurren casi permanentemente a nivel si-
naptico y condicionan modificaciones a nivel neuro-
nal, de circuitos o redes, de areas o mapas y de sis-
temas, permitiendo asimilar nuevas habilidades o
capacidades para responder a las necesidades del
entorno (aprendizaje) o modificando las preexisten-
tes cuando se pierden o afectan (recuperacion fun-
cional).*® Los mecanismos de neuroplasticidad son
muy diversos y pueden abarcar desde modificacio-
nes morfoldgicas extensas, como las que se obser-
van en la regeneracion de axones y formacion de nue-
vas sinapsis (plasticidad por crecimiento), hasta
sutiles cambios moleculares que alteran la respues-
ta celular a los neurotransmisores a nivel sinaptico
(plasticidad funcional).** En el mes de junio del
2000 se publicé una revision del estado actual de la
tematica y se definié otro elemento significativo en la
comprension de los mecanismos de recuperacion:
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“la recuperacion de las secuelas neuroldégicas recapi-
tula los mecanismos de la ontogenia”.'®

Con todos estos elementos, unidos a las evidencias
de que con cuidados y tratamientos adecuados mu-
chos pacientes con pardlisis cerebral pueden tener
una calidad de vida parecida al resto de la poblacion,®
el colectivo médico y cientifico del CIREN ha intentado
introducir una estrategia multidisciplinaria de abor-
daje terapéutico, basada en la estimulacién de la neu-
roplasticidad, para el tratamiento de pacientes con le-
siones estaticas del SNC a la que denominamos
Programa de Restauracion Neuroldgica (PRN).

Las bases tedricas para la aplicacion del método
integral, multidisciplinario e individualizado a pa-
cientes con secuelas por lesiones estaticas del SNC
se fundamentan en tres principios basicos:

1. Diferenciacion individual del perfil clinico.

2. Aplicar una combinacion racional de todos los
meétodos terapéuticos existentes en nuestra insti-
tucion, por medio de una estrecha coordinacién
multidisciplinaria que, por lo tanto, repercuta en
un cambio cualitativo en los métodos empleados.

3. Utilizar técnicas de aprendizaje y entrenamiento
deportivo especializado que estimulen los meca-
nismos neuropléasticos de recuperacion.

Aunque no existe un consenso general sobre las
herramientas ideales para la evaluacién clinica de la
recuperacion de las secuelas por lesiones del SNC,
existen multiples evidencias sobre la efectividad de
la rehabilitacion intensiva y multidisciplinaria como
la opcidn terapéutica ideal.'”

Son todas estas razones por la cuales realizamos
el siguiente estudio que tiene como objetivos la ca-
racterizacion clinica de los pacientes ingresados en
nuestro centro con diagnéstico de TMN y la evalua-
cion del efecto del programa de restauracion neuro-
l6gica.

MATERIAL Y METODOS
Universo y seleccion de sujetos

Se estudi6 una serie consecutiva de pacientes con
trastorno de la migraciéon neuroblastica que acudie-
ron a la Clinica de Neurologia Infantil del Centro In-
ternacional de Restauracién Neuroldgica entre enero
del 2003 y septiembre del 2005, logrando recopilar
114 pacientes que cumplian los siguientes criterios:

Criterios de inclusion

1. Diagnoéstico por imagenes de resonancia magnéti-
ca nuclear del trastorno de la migracion neuro-
blastica de ambos sexo y edad mayor de un afio.
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2. Pacientes que realicen en nuestro centro el pro-
grama de restauracion neuroldgica.

3. Autorizacion expresa por consentimiento infor-
mado del familiar.

Criterios de exclusion

1. Antecedentes perinatales o postnatales de impor-
tancia que justifiquen el estado fisico y cognitivo
del paciente.

2. La presencia del trastorno de la migracion neu-
roblastica asociado a cualquier otra condicién
neuroldgica malformativa cerebral o enfermedad
progresiva del sistema nervioso.

3. Cualquier otra enfermedad neurolégica que pu-
diera producir deterioro fisico y cognitivo deter-
minado por historia clinica, exploracion neurol6-
gica y neuroimagen.

4. Presencia de manifestaciones psiquiatricas en el
momento del estudio.

5. Desnutricién proteico-calOrica severa, presencia
de enfermedad cardiovascular, renal, hepatica,
diabetes, que descalifiquen al paciente para reali-
zar el programa terapéutico.

6. Limitaciones osteoarticulares que tengan crite-
rios quirdrgicos.

7. Presencia de accidentes u otras enfermedades
durante el periodo terapéutico que descalifiquen
al paciente para continuar bajo tratamiento en
nuestra institucion.

8. Negativa del familiar o del paciente a continuar
en el estudio.

Disefio del estudio

Tipo de estudio
Se realizé un ensayo clinico, monocéntrico, pros-
pectivo y abierto.

Procedimiento de seleccion de la muestra

Una vez ingresado el paciente en nuestra clinica,
en el marco de la semana de evaluacion del progra-
ma de restauracion neuroldgica, fue entrevistado y
examinado por el autor del trabajo con el objetivo de
aplicar los criterios de inclusion y exclusion antes
mencionados. Si el paciente acudia a nuestro centro
con estudios imagenoldgicos recientes y la alteracion
anatomica era indudable no se repetia el estudio. En
casos de duda y en los que acudian a nosotros por
primera vez con la sospecha de TMN se realizaban
estudios de imagenes con resonancia magnética nu-
clear con un equipo Magnetom Symphony de la SIE-
MENS de 1.5 tesla.

A cada familiar se le explicaron los objetivos del
estudio, el no uso de métodos invasivos y se le soli-
citd su consentimiento.
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Procedimiento evaluativo

Conceptualmente definido como universo de estu-
dio y también en el marco de la semana de evaluacion
se sometid a los pacientes a un nuevo examen en un
Laboratorio de Evaluacion Psicomotriz donde se
cuantifico la secuela neuroldgica. Se utilizo la escala
Gross Motor Function Measure (GMF),8 escala de
espasticidad Ashworth®®y la escala de praxis articu-
latoria (PA), esta ultima usada en nuestro centro
(Cuadro 1). También fue evaluada por la neuropsico-
loga de la clinica que definia la presencia de déficit
cognitivo. Luego se incorporo el paciente al programa
de restauracién neuroldgica y al término del mismo
se sometid nuevamente al paciente a la evaluacion
mediante dichas escalas. Ambas evaluaciones (inicio
y final) fueron realizadas por un evaluador externo
que no intervino en el programa de tratamiento.

Programa de restauracion neurolégica
Después de la semana de evaluacion y analizado
en el colectivo de la clinica, a cada paciente se le rea-
liz6 un programa de tratamiento que tiene las carac-
teristicas de ser personalizado, porque se ajusta a
las necesidades individuales y es intensivo porque
tiene una duracion méaxima de siete horas diarias,
en dos sesiones (mafiana y tarde), con dos horas de
descanso entre ellas, para un total de 38.5 horas
semanales, por cuatro semanas. También fue mul-
ti e interdisciplinario porque participaron e inte-
rrelacionaron bajo la coordinacién del neuropedia-
tra, especialistas de pediatria, de rehabilitacion, de
ortopedia, licenciados en educacion especial, logo-

pedas, terapistas fisicos, neuropsicologos, etc.

Variables
Las variables para medir el efecto del programa
fueron:

Cuadro 1. Escala de praxis articulatoria.

Praxis articulatorias Puntos

Protrusién labial
Extension labial
Prension labial
Desplazamiento de la lengua
A las comisuras labiales
Al labio superior
Al labio inferior
A los alvéolos superiores
Vibracion lingual
Protrusion lingual
Alisamiento de los labios
Elevacion del dorso de la lengua a la zona velar
Reflejo nauseoso
Elevacion del velo
Sialorrea
Masticacion
Deglucién
Total

INIFNGFN

3 NN NN NI NN N NN N NS
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1. Cambios en la escala de espasticidad Ashworth
(medida en porciento de mejoria global entre
cada evaluacion).

2. Cambios en la escala de praxis articulatoria (PA)
(medida en porciento de mejoria global entre
cada evaluacion).

3. Cambios en la escala de Gross Motor Function
(medida en porciento de mejoria de la actividad
motora general en cada evaluacion).

Las variables de control fueron:

1. Edad cronoldgica: teniendo en cuenta la fecha de
nacimiento, registrada en el pasaporte. Se recoge
en afios.

2. Sexo: segun caracteristicas fenotipicas. Masculi-
no o femenino.

3. Tipo de trastorno de la migracién neuroblastica:
Se definid si era complejo agiria—paquigiria, es-
quisencefalia, polimicrogiria, heterotopias o me-
galencefalia por estudios imagenoldgicos.

4. Localizacion del TMN: Se definio el lugar anato-
mico donde se localizaba la malformacion corti-
cal.

5. Déficit motor: Se definié como hemiparesia, dipa-
resia, cuadriparesia 0 monoparesia.

6. Alteracion cognitiva: Se definié como con y sin al-
teracion cognitiva. Evaluada por la neuropsicélo-
ga de la clinica.

7. Alteracion del lenguaje: Teniendo en cuenta sus
dos componentes (impresivo y expresivo), se defi-
nié como con y sin alteracion del lenguaje.

8. Crisis epilépticas asociadas: Se constato si el pa-
ciente ha presentado algun tipo de crisis epilépti-
ca definida y clasificada por la Liga Internacional
Contra la Epilepsia en 1981.2°

Obtencion, almacenamiento
y procesamiento de la informacion

Los datos para la ejecucion del presente trabajo se
transfirieron a un modelo adecuado para introducirlo
en una computadora y conformar una base de datos.

Para el procesamiento de la informacion se creé
una base de datos utilizando Microsoft Excel. Los
datos se procesaron mediante el paquete estadisti-
co SPSS y se calcularon porcentajes, medias y des-
viaciones estdndar como medidas de resumen
descriptivo.

Para evaluar el efecto del programa de restaura-
cion neuroldgica sobre la condicion neurolégicay la
capacidad funcional de los pacientes estimamos el
porcentaje de mejoria y la significacion estadistica
del cambio medido por test de muestras pareadas
(Wicoxon matched pairs test) para un nivel de signi-
ficacion estadistica (p < 0.05).
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Cuadro 2. Distribucién de los TMN por edad y sexo.

TMN No. Edad Desviacion Sexo
media Std. Fem. Mas.

Heterotopias 35 4 3.41 12 23
C.Agiria-Paquigiria 24 25 3.12 13 11
Esquisencefalia 28 4 1.92 17 11
Polimicrogiria 21 5 2.40 5 16
Megalencefalia 6 7.5 1.40 2 4
Total 114 4.8 2.82 49 65

Fuente: Encuesta realizada.

RESULTADOS
Datos generales

Se obtuvo una serie de 114 pacientes, de ellos 65
masculinos (57.0%) y 49 femeninos (42.9%). La
edad estuvo entre un minimo de un afio y maximo
de 13 afios con una media de cuatro, con una moda
también de cuatro y una desviacion estandar de 2.8.

De los trastornos de la migracion neuroblastica
diagnosticados, fueron las heterotopias las mas
frecuentes con 35 pacientes para un 30.7%, segui-
dos de la esquisencefalia y el complejo agiria-paqui-
giria con 28 y 24 pacientes para un 24.5% y 21.0%
respectivamente. La de menor frecuencia fue la me-
galencefalia con seis pacientes para un 5.2% (Cua-
dro 2).

Datos clinicos

Heterotopias

En nuestra serie de 35 pacientes, predomino el
sexo masculino con 23 pacientes. La edad promedio
fue de 5.3 afios con una media y moda de 4 y desvia-
cién estandar de 3.4. Con relacion a la localizacion
de la malformacion, el 82.8% fue periventricular y el
17.1% cértico-subcortical. El déficit motor predomi-
nante fue la diparesia con 25 pacientes para un
71.4%. El resto fue cuadriparesia y no se encontra-
ron pacientes con hemi o monoparesia. Todos los
pacientes mostraron aumento del tono tipo espasti-
cidad puntuando en la escala de Ashworth entre
uno y tres puntos. La cognicion se observo con algun
grado de deterioro solamente en siete pacientes para
un 20% y con alteraciones del lenguaje 10 pacientes,
todos con afectacion del componente expresivo y de
ellos tres con compromiso del impresivo. Se presen-
to epilepsia en el 58% de los pacientes.

Complejo agiria-paquigiria
De los 24 pacientes diagnosticados con esta
malformacioén 13 fueron femeninos y el resto mas-
culinos. La edad promedio fue de 3.7 con mediay
moda de dos y desviacion estandar de 3.1. La loca-
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lizacion més frecuente fue la frontal bilateral en
siete pacientes para un 29.1%, seguido de la fron-
to-parieto-temporal bilateral y fronto-parietal con
seis y cinco pacientes respectivamente. Generali-
zada observamos en tres pacientes. El déficit mo-
tor en todos los pacientes fue la cuadriparesia con
espasticidad, excepto en los tres pacientes con agi-
ria generalizada que observamos hipotonia. Igual-
mente la cognicion en todos los pacientes mostra-
ba algun grado de deterioro y el lenguaje estaba
comprometido en 21 pacientes para un 87.5%.
La epilepsia se presento en 22 pacientes para un
88%.

Esquisencefalia

Se observo en 28 pacientes de los cuales 17 eran
femeninos y 11 masculinos. La edad promedio fue
de 4.2 afios con media y moda de cuatro y desvia-
cion estandar de 1.9. La localizacion mas frecuente
fue la parietal con 26 pacientes, de ellos 23 unilate-
ral (13 derechas y 10 izquierdas) y tres bilateral.
Los otros dos pacientes restantes tenian una locali-
zacion frontal unilateral derecha. El déficit motor
mas frecuente fue la hemiparesia con 19 pacientes
para un 67.8%, seguido de la cuadriparesia con sie-
te pacientes para un 25%. Los otros dos pacientes
presentaron diparesia. Es importante sefalar la
presencia de lesiones unilaterales con compromiso
motor bilateral en seis pacientes. En todos los pa-
cientes se presento algliin grado de espasticidad. La
cognicion se observo alterada en 11 pacientes para
un 39.2% vy el lenguaje en 22 pacientes para un
78.5%, de ellos 12 con compromiso tanto expresivo
como impresivo. La epilepsia se present6 en 13 pa-
cientes para un 46.4%.

Polimicrogiria

Se obtuvo una serie de 21 pacientes de ellos 16
masculinos y cinco femeninos. La edad promedio fue
de cinco afios con media de cinco y moda de seis con
desviacion estandar de 2.4. La localizacién mas fre-
cuente fue la fronto-parietal bilateral con 10 pacien-
tes para un 47.6% seguido de la frontal bilateral en
cinco pacientes. El resto fueron de localizacion diver-
sa con una generalizada, una parietal derecha, una
frontal izquierda y una parietal temporal bilateral. El
déficit motor predominante fue la diparesia con 11
pacientes para 52.3%, en ocho pacientes se observo
cuadriparesia 'y en dos hemiparesia. En todos los pa-
cientes se present6 algun grado de espasticidad. So-
lamente la cognicidn se observo alterada en un pa-
ciente y con alteraciones del lenguaje en 13 pacientes,
de ellos 12 con algiin compromiso del componente
expresivo y solo uno con alteracion del impresivo y
el expresivo. La epilepsia se presentd en nueve pa-
cientes para un 42.8%.
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Megalencefalia

Fue la serie que menos pacientes obtuvimos
con seis, de ellos cuatro masculinos y dos feme-
ninos. La edad promedio fue de 7.8 afios con me-
dia de 7.5 y moda de siete. La desviacion estan-
dar fue de 1.4. En todos los pacientes se observé
hemimegalencefalia y el déficit motor fue la hemi-
paresia contralateral a la malformacién con es-
pasticidad. Los seis pacientes presentaron alte-
racion cognitiva y trastorno del lenguaje. En
cinco pacientes se present6 epilepsia para un
83.3%.

Datos sobre la aplicacion del PRN

Los 114 pacientes lograron terminar las cuatro
semanas del PRN, por lo cual todos tuvieron evalua-
ciones antes y después del programa.

Analizando la escala Gross Motor Function antes
del PRN observamos que el promedio de puntos era
de 91.8 con una media de 98 y una desviacion es-
tandar de 56.9. Al concluir el programa obtuvimos
que el promedio de puntos ascendié a 112.0 con
media de 121 y desviacion estandar de 62.9, lo cual
equivale a una ganancia promedio de 20.2 puntos en
dicha escala para un porciento de mejoria promedio
de 7.9% (Figura 1). Al aplicar el Wicoxon matched
pairs test entre los valores iniciales y finales obser-
vamos que la mejoria es estadisticamente significa-
tiva con p = 0.000.

Con relacion al tono muscular solamente en cua-
tro pacientes por presentar hipotonia no se les apli-
co6 la escala de espasticidad Ashworth. En los 110
restantes el promedio de la escala fue de 2.0 puntos
con una media de dos y luego de aplicar el PRN ob-
servamos que el promedio de la escala disminuy0 a
1.3 puntos con una media de uno (Figura 2). Esta
disminucion también fue estadisticamente significa-
tiva con p = 0.000.

Por ultimo evaluamos la escala de praxis articu-
latoria que en la evaluacion inicial 10 pacientes ob-
tuvieron el maximo de puntos (64). Los otros 104
pacientes obtuvieron un promedio de 37.2 puntos
con media de 39 y una desviacion estandar de 16.9.
Luego del PRN el promedio de puntos aumenté a
43.4 con media de 45 que significa un promedio de
seis puntos ganados y un promedio del porciento de
mejoria de 9.6 (Figura 3). Al aplicar el Wicoxon ma-
tched pairs test entre los valores iniciales y finales
observamos que la mejoria es estadisticamente sig-
nificativa con p = 0.000.

Este mismo analisis realizado de forma inde-
pendiente por cada sindrome de los TMN nos mos-
troé que son las heterotopias las que mayor prome-
dio de puntos alcanza en el GMF con 34.8
equivalente a un porcentaje de mejoria promedio de
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Figura 3. Praxis Articulatoria (PA) al inicio y final del PRN.

13.7. En la escala de praxis articulatoria es la poli-
microgiria con 7.6 puntos seguida de las heteroto-
pias con 7.1 las que alcanzan mayor puntuaciony,
en cuanto al tono, las que disminuyen los puntos
y, por ende, mejoran la espasticidad son la esqui-
sencefalia con 0.82 y la polimicrogiria con 0.71
puntos promedio. Esto puede ser observado en el
cuadro 3.
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Cuadro 3. Promedio de las escalas antes y después del PRN con el promedio de puntos alcanzados.

TMN GMF Praxis Articulatoria Tono

Inicio Final Punt. Inicio Final Punt. Inicio  Final Punt.
Heterotopias 119 153 34.8 499 57 7.1 2.17 1.42 0.54
C.Agiria-Paquigiria 275 36.8 9.2 158 21.1 5.3 2.00 1.45 0.54
Esquisencefalia 89 106 17.3 31.8 36.6 4.7 2.10 1.28 0.82
Polimicrogiria 119.6 14.8 145 449 53 7.6 1.95 1.23 0.71
Megalencefalia 104 115 11 48.1 53.6 5 2.00 1.33 0.6
Total 91.8 112 20.2 37.2 434 6.1 2.0 1.3 0.6

Fuente: Encuesta realizada.

DISCUSION

En nuestro estudio con los criterios de inclusion
y exclusion antes expuestos logramos una serie de
114 pacientes con TMN de forma aislada, es decir,
fueron eliminados por disefio de la investigacion
aquellos pacientes que ademas de los TMN tenian
otras malformaciones, enfermedades o antecedentes
peri o postnatales que pudieran justificar el estado
fisico o cognitivo de nuestros pacientes. De esta for-
ma, pretendimos que todas las secuelas neuroldgi-
cas evaluadas en nuestra serie obedecieran a la mal-
formacion cortical.

En estas condiciones observamos que el mayor
numero de pacientes correspondi6 con las heteroto-
pias, entidad considerada hasta hace poco tiempo
infrecuente, pero coincidiendo con otros autores su
incidencia ha aumentado hasta convertirse junto con
las displasias corticales en el trastorno congénito
mas comun en la epilepsia.?!* Le siguen en frecuencia
la esquisencefalia y el complejo agiria-paquigiria. So-
lamente se diagnosticaron seis pacientes con hemi-
megalencefalia, frecuencia similar a la encontrada en
otras series.® Con relacion a la edad debemos sefia-
lar que en nuestra clinica de Neurologia Infantil s6lo
ingresan pacientes entre uno y 15 afios, de ahi el
promedio de edad en nuestra serie. Respecto a la re-
lacion por sexo, predomind ligeramente en el mascu-
lino con el 57%. Actualmente no existe criterio sobre
cual sexo es mayormente afectado cuando se anali-
zan en conjuntos sin especificar el tipo de TMN.22

Analizando las caracteristicas clinicas por tipo
de malformacion observamos que en las heteroto-
pias predomino la localizacion periventricular con
un 82.8% coincidiendo con el criterio de que esta lo-
calizacion es la mas frecuente de las heterotopias.?!
El déficit motor de tipo diparesia espastica fue el
mas observado y se relaciona evidentemente con
la localizacion de las heterotopias. Con relacién a la
cognicion incluyendo el lenguaje fueron afectados el
20% de los pacientes. Estas caracteristicas también
han sido sefialas por otros autores.?24 La epilepsia
se present6 en 58% de los pacientes y segun la lite-
ratura esta proporcion suele ser mas alta,?® pero te-
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nemos que tener en cuenta que en nuestra serie solo
tenemos pacientes menores de 15 afios y la epilepsia
en esta entidad puede iniciar en cualquier edad.

Del complejo agiria-paquigiria observamos que la
localizacion frontal bilateral y la fronto-parieto-tem-
poral fueron las mas frecuentes. Generalizada se en-
contro en tres pacientes coincidiendo el tipo agiria en
ellas con presencia de hipotonia. Similar caracteristi-
ca ha sido reportada por otros autores.?® En todos
nuestros pacientes se observé un déficit motor tipo
cuadriparesia espastica con compromiso cognitivo y
trastorno del lenguaje, ratificando el criterio que de
las entidades de los TMN, éste es el mas grave.? La
epilepsia se presento en el 88% de los pacientes coin-
cidiendo con lo reportado en la literatura.?”

La esquisencefalia fue la segunda en frecuencia
en nuestra serie y la forma unilateral fue mas fre-
cuente que la bilateral. Los I6bulos més afectados
fueron los parietales. Ambas caracteristicas coinci-
den con lo reportado por otros autores.?® El déficit
motor predominante fue la hemiparesia espastica e
interesante fue el hallazgo de déficit motores bilate-
rales en pacientes con malformaciones unilaterales
que sin una explicacion aun definida, también ha
sido descrito en la literatura.® La cognicién estaba
alterada en menos de la mitad de los pacientes y el
lenguaje en mas del 70%. Estos sintomas se han
relacionado con la localizacién y la bilateralidad de
la lesion. El porciento de pacientes epilépticos no di-
fiere de lo reportado en la literatura.?®

La polimicrogiria diagnosticada en nuestra serie
present6 una localizacion bilateral fundamentalmen-
te en solo dos pacientes unilaterales y los I6bulos
mas afectados fueron los frontales y parietales. Esta
malformacion suele diagnosticarse mas unilateral,®
esta diferencia con nuestra serie quizas responda al
hecho de que pacientes con afectacion unilateral
presentarian sintomas mas leves y no acudirian a
una clinica de rehabilitacion como la nuestra. Los
déficit motores observados corresponden con la lo-
calizacion de las lesiones y solamente se reporté un
paciente con alteracion cognitiva. Estas caracteristi-
cas unidas a la proporcion de pacientes epilépticos
coinciden con lo observado por otros autores.*
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Solamente se observaron seis pacientes con he-
mimegalencefalia y las caracteristicas clinicas no di-
fieren de lo reportado en otras series.

En relaciéon a la aplicacién del PRN debemos
seflalar que segun las tres escalas aplicadas exis-
tieron mejorias que fueron estadisticamente signi-
ficativas. Esto puede traducirse en que nuestros
pacientes mejoraron el tono muscular, que unido
a una mejor funcién motora gruesa influye de ma-
nera positiva en la calidad de vida. Otro aspecto
es la praxis articulatoria que permitiria no so6lo
mejorar la expresion oral, sino procesos tales
como la masticacién y deglucion. Estos resultados
obtenidos a través de un programa intensivo y
multidisciplinario lo validan como una opcioén te-
rapéutica eficaz.!” El andlisis de forma individual
de los sindromes confirma que son las heteroto-
pias las que mas posibilidades de recuperacion
tienen, siendo el complejo agiria-paquigiria el que
mostro resultados mas discretos. Estos resulta-
dos pueden estar relacionados con las caracteris-
ticas clinicas de los sindromes. Teniendo mayores
posibilidades de recuperacién los pacientes que
menor afectacién cognitiva presenten con menor
déficit motor.

CONCLUSIONES

Los trastornos de la migracion neurobléastica han
adquirido cada vez mayor interés en el campo de la
neurologia infantil. Pese a que en los ultimos afios
ha habido un auge de las publicaciones referentes al
tema, alin carecemos de un tratamiento eficaz.

Nuestra serie presentd caracteristicas clinicas
muy similares a otras descritas en la literatura, co-
incidiendo en los déficit motores, las alteraciones
cognitivas y del lenguaje. También la proporcién de
pacientes epilépticos fue la esperada segun la enti-
dad y en relacion con la edad de nuestros pacien-
tes. Todas estas caracteristicas hacen que nuestra
serie sea comparable con cualquier otra sin atipici-
dades.

La aplicacion del PRN fue beneficiosa para nues-
tros pacientes, demostrado con la mejoria estadisti-
camente significativa en las tres escalas aplicadas.
Basta citar el porciento de mejoria alcanzado en el
GMF de 7.9% y en la praxis articulatoria de 9.6%.

De forma individual es importante sefialar que la
heterotopia constituy6 la malformacién que mas se
beneficié con el PRN y que el complejo agiria-paquigi-
ria mostro6 resultados mas discretos.

Nuestros resultados nos comprometen en futu-
ros estudios a ampliar el universo y las herramien-
tas de evaluacion, asi como la identificacion de fac-
tores pronosticos en la recuperacion de las secuelas
neuroldgicas por TMN.
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