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RESUMEN

Introduccion: El programa de estimulacion temprana en la primera infancia, esta disefiado
para promover y mejorar el neurodesarrollo. El cuerpo calloso es una masa arqueada de
sustancia blanca, compuesta por un haz de fibras transversales, situada al fondo del surco
longitudinal que conecta a ambos hemisferios cerebrales. Se asocia con prematuridad y edad
materna avanzada.

Objetivo: Demostrar la validez de un programa de intervencion temprana en la evolucion de
un paciente con agenesia de cuerpo calloso en las etapas del neurodesarrollo.

Presentacion del caso: Lactante venezolano, masculino de 4 meses de edad, blanco, producto
de un segundo embarazo. Padres jovenes, no consanguineos. A las 19 semanas le realizan
ecografia fetal: imagen quistica cerebral interhemisférica, sugestivo de agenesia del cuerpo
calloso. Parto por cesarea de urgencia: 34 semanas por: CIUR, oligoamnios severo,
sufrimiento fetal agudo y preeclampsia, con Apgar 7-9, peso: 1800 g. Es traido al Centro
Internacional de Salud “La Pradera”, con el diagnodstico de agenesia de cuerpo calloso més
retardo del desarrollo psicomotor. Se inicia programa de intervencion temprana cinco veces
por semana con evaluaciones cuatrimestrales. Se involucra a los familiares. A los 18 meses

de edad alcanza los hitos longitudinales propios de la edad
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Conclusiones: La intervencion temprana favorece los mecanismos de neuroplasticidad
cerebral y proporciona una evolucion satisfactoria en las etapas del neurodesarrollo
independiente de la agenesia de cuerpo calloso. La participacion intensiva de la madre del
nifio es crucial para el éxito de la intervencion.

Palabras clave: agenesia del cuerpo calloso; neurodesarrollo; intervencion temprana;

neurorehabilitacion

ABSTRACT

Introduction: The program of early stimulation in the early childhood is designed to foster
and improve neurodevelopment. The callused body is a curved mass of a white substance
composed by a beam of transverse fibers located in the back of the longitudinal track that
connects both brain hemispheres. It is associated to prematurity and advanced maternal age.
Objective: To prove the validity of an early intervention program in the evolution of a patient
with agenesis of corpus callosum in the stages of neurodevelopment.

Case presentation: Venezuelan newborn, 4 months old, masculine, white skin, product of a
second pregnancy. Young parents, no blood relation. At 19 weeks of pregnancy, it is
conducted a fetal echography: interhemispheric cystic image, suggestive to agenesis of the
corpus callosum. Emergency cesarean section at 34 weeks of pregnancy due to: IUGR, severe
oligoamnios; acute fetal distress and preeclampsia, with 7-9 Agar, weight: 1800 g. The
newborn was admitted in “"La Pradera™ International Health Center with a diagnosis of
agenesis of the corpus callosum, and delay in the psychomotor development. It was started a
program of early intervention five times in the week with four-monthly assessments. Relatives
were involved in the program. At 18 months old, the patient achieved the longitudinal
milestones of that age.

Conclusions: Early interventions favour brain neuroplasticity mechanisms, and provide a
satisfactorily evolution in the stages of neurodevelopment, obviating the agenesis of the
corpus callosum. Intensive participation of the child’s mother is essential for the success of
the intervention.

Keywords: Agenesis of the corpus callosum; neurodevelopment; early intervention;

neurorehabilitation.
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Introduccion

Desde las neurociencias, las neurobioldgicas y la pedagogia existe cierto consenso sobre la
importancia de la estimulacion temprana en la primera infancia, diferentes estudios
demuestran que las edades comprendidas de 0-6 afios es una etapa de crecimiento y
maduracion del sistema nervioso (SN) donde las experiencias tempranas van a ser cruciales
para el desarrollo posterior. ElI programa de estimulacién temprana estd disefiado para
promover y mejorar el neurodesarrollo,) edades tempranas comprendidas entre los 0 a 6 afios
de vida, se potencia el area de desarrollo infantil para proporcionar aprendizajes tempranos y
el desarrollo de las inteligencias.® Estudios manifiestan que las terapias de conjunto con los
padres benefician tanto al nifio como a los padres; a los nifios les proporciona un estado
emocional placentero que condiciona una mejor adaptacion a la rehabilitacion y a los padres,
una herramienta para continuar el proceso de estimulacion.®

El cuerpo calloso (CC) es la comisura mayor del cerebro, una masa arqueada de la sustancia
blanca compuesta por un haz de fibras transversales, que se sitia en el fondo del surco
longitudinal y conecta ambos hemisferios cerebrales. Lagares y otros,” demuestran bajo
estudios ecogréaficos que a partir de las 18-20 semanas de gestacion se puede obtener el
diagnostico de agenesia del cuerpo calloso (ACC) con apoyo en signos indirectos como la
ausencia de cavum septum pellucidum, colpocefalia, anomalias del tercer ventriculo y
ensanchamiento de la fisura interhemisférica. La ACC es una malformacién congénita
generada por una alteracion en el desarrollo embrionario, que puede dar origen a su ausencia
parcial o total.®) Se ha relacionado con causas ambientales, genéticas, metabélicas y
vasculares. Sin embargo, la ACC forma parte, con frecuencia, de una alteracion multisistémica
compleja, la cual aparece generalmente acompafiada de otras malformaciones. La prevalencia

estimada es de 0,3 a 0,5 % en poblacion general y de 2,3 % en individuos con discapacidad.
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Existe mayor incidencia en el sexo masculino y se asocia a prematuridad y a una edad materna
avanzada.®

La creatividad y la inteligencia se han asociado a la integridad de las conexiones
interhemisféricas cerebrales. Se estima que 15 % de los nifios con ACC presentan una
inteligencia normal con un coeficiente de inteligencia Cl medio de 85-90 puntos en el test de
Wechler. Aproximadamente 40 % de los nifios con ACC sufren epilepsia parcial o
generalizada y algunos presentan dismorfia facial y colpocefalia.(”

Durante los 18 afios de trabajo que lleva el Centro Internacional de Salud (CIS) La Pradera,
se han registrado 10 casos con ACC con una edad comprendida entre 1 y 7 afos.

El objetivo de este trabajo es demostrar la validez de un programa de intervencion temprana

en un paciente con agenesia de cuerpo calloso.

Presentacion del caso

Paciente venezolano de 4 meses de edad, de raza blanca, sexo masculino producto de un
segundo embarazo, con historia obstétrica de un aborto espontaneo a las 6 semanas, 4 afios
antes del embarazo. El lactante es fruto de padres jovenes, no consanguineos (madre 29, padre
32 afios). Embarazo que cursd de riesgo por presentar: amenaza de aborto en el primer
trimestre, hipertension y diabetes gestacional; con control de todos estos problemas de salud.
A las 19 semanas le diagnostican por ecografia fetal, imagen quistica cerebral interhemisférica
sugestiva de ACC. A las 34 semanas debido a un crecimiento intrauterino retardado(CIUR) e
oligoamnios severo, sufrimiento fetal agudo asociado a preeclampsia, realizan cesérea de
urgencia, nace pretérmino de 34 semanas, Apgar 7-9, peso de 1800 g, circunferencia cefélica:
31cm ytalla: 42 cm, con hipoglicemia asintomatica por lo que es llevado a unidad de cuidados
intensivos neonatales y permanece durante 10 dias. Al mes de nacido se le realiza ecografia
de craneo donde diagnostican ACC. Llega al servicio de rehabilitacion del Centro
Internacional de Salud (CIS) “La Pradera” con este diagnostico, para evaluacion diagndstica
y tratamiento. En el Centro Internacional de Salud La Pradera se corrobora el diagnéstico de
ACC vy se diagnostica un retardo del desarrollo psicomotor. Asociado a esto inicia con
regurgitaciones y vomitos alimenticios, con diagnostico de reflujo gastro-esofagico grado I11-

IV. A los 5 meses de edad, inicid6 con eventos de parpadeos y movimientos clénicos de la
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hemicara derecha, con propagacion (marcha jacksoniana) que recluta la extremidad superior
derecha y en ocasiones con generalizacion secundaria a crisis tonica clénica generalizada
(TCG) con duracién de segundos a minutos y frecuencia de 2-3 veces al dia relacionados con
los horarios del despertar y durante el suefio. Expresion de crisis focales motoras sin alteracion
de conciencia con generalizacion secundaria a TCG en algunas crisis.

Examen fisico (positivo): craneo, configuracion asimétrica plagiocefalia. La fuerza muscular
esta ligeramente disminuida a predominio axial 4/5. El tono esté ligeramente aumentado en
ambos miembros inferiores con predominio en la extremidad inferior derecha (nota 2 en la
Escala de Ashworth).Reflejos osteotendinosos: hiperreflexia predomino de ambos miembros
inferiores. Examenes complementarios (positivos). Electroencéfalograma (EEG): suefio
espontaneo desde el inicio del registro con aspecto de suefio tranquilo, electrogénesis con
buena simetria entre regiones homologas.Paroxismos principales intercriticos: a puntas
focales que se focalizan en region parietotemporal del hemisferio izquierdo como elementos
aislados no agrupados de frecuente aparicion en el registro con propagacion ipsilateral.
Signos de irritacion cortical focal intercritica de ligera a moderada intensidad en la regién
parieto-temporal del hemisferio izquierdo. Resonancia magnética nuclear (RMN) de créaneo:
polimicrogiria, con areas de hendidura parietal bilateral, agenesia de cuerpo calloso,

colpocefalia. dilatacion ventricular derecha (Fig. 1).

Fig.1 - Resonancia magnética nuclear (RMN). Derecha: agenesia completa de cuerpo calloso.
Izquierda: asimetria ventricular y polimicrogiria.

Ultrasonido abdominal (US abdomen): canal pil6rico con una extension de 11,4 mm, con

grosor de la pared muscular de 2,9 y 3,6 mm, respectivamente. Llama la atencién que la
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camara gastrica se mantiene completamente ocupada con restos de alimentos mas de 2 horas
después de la ingestion. Resto del examen abdominal normal

Ultrasonido de timo (US de timo): se observan imégenes heterogéneas paracardiacas en la
proyeccion derecha del timo, que se extienden hasta el hemitorax derecho. Mediastino
anterior que mide aproximadamente 43 x 37 x 37 mm: aspecto de hiperplasia timica.
Ecocardiograma: insuficiencia triscuspidea de ligera-moderada. Foramen ovale permeable.
El paciente es valorado por el equipo interdisciplinario y multidisciplinario del centro,
integrado por pediatras, neuropediatras, fisiatras, fisioterapeutas, logopedia y foniatria,
psicologia y terapistas ocupacionales. Se determind que el paciente presenta una lesion
estatica del sistema nervioso central (SNC) de causa prenatal por una agenesia completa de
CC que se expresa con un retardo del neurodesarrollo y una epilepsia focal de causa
estructural.

Como tratamiento médico se decide, para el control de las crisis epilépticas, valproato de
sodio, con buenos resultados. Se disefid un programa de intervencion temprana segun las
caracteristicas clinicas del paciente.

El programa de estimulacion temprana que se realiza en el CIS La Pradera incluye gimnasio
infantil, terapia ocupacional, terapia de logopedia-foniatria y ozonoterapia con una frecuencia
diaria durante 4 horas, con un tiempo establecido de 20 sesiones de trabajo que corresponde a
un ciclo de tratamiento. Es personalizado, intensivo, diario, multidisciplinario con integracion
de la familia, como parte del proceso de estimulacién. Nuestro programa de intervencién es
de tipo ecléptico y estd disefiado por diferentes métodos como Bobath, Vojta Neuropoint,
método de base pedagdgica, entre otros para pacientes entre 0-6 afios, para un abordaje integral
al paciente.

El paciente realiza varios ciclos de tratamiento, y se recoge la evolucién hasta los 18 meses
edad.

Se indica la evaluacion de la discapacidad en el laboratorio de evaluacion funcional, se aplican
instrumentos y escalas validadas internacionalmente como medidores de los objetivos a

alcanzar en el proceso de intervencion.
Instrumentos

Se utilizaron los siguientes:
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- Escala de clasificacion de la funcion motora gruesa de Robert Palisano. Sistema de
clasificacion de la funcion motora gruesa. (GMFCS).®)
Evaluacion de la prueba de pesquizaje del desarrollo del lenguaje (PPDL). Este Test
se aplica hasta los 36 meses de edad.®?

Pautas del tratamiento

Las siguientes:

- El paciente debe adquirir las actividades propias de las etapas del neurodesarrollo
para su edad.

- Involucrar a los padres en las terapias.

Evaluacién segun etapas del neurodesarrollo
En la primera evaluacion con 4 meses de edad presentaba una adecuada ubicacion a la fuente
sonora y seguimiento visual, indice de motilidad muy limitado para su edad cronoldgica, no
control cefalico, postura asimétrica en decubito supino, tendencia a postura de pies
equinobilateral, imposibilidad para el rolado, intencién del agarre de objeto bilateral.
Se le practica el segundo control evolutivo a los 9 meses de edad teniendo como referencia el
examen inicial. Logro control cefalico, logra simetria de la postura en decubito supino, el
rolado de decubito supino a prono y viceversa por ambos lados, logré la sedestacion, los cuatro
puntos e inicio de gateo.
Inicia la busqueda por su nombre, cumple drdenes sencillas "dame" y " toma" asi como mayor
atencion en juego guiados por el terapista.
Para el tercer control evaluativo 13 meses de edad ya incorpora la postura bipeda, logrd
transferir el peso de una pierna a la otra, recuperar centro y linea de gravedad, asi como
modificar su base de sustentacion lo que le permitié la marcha con ayuda (coche o sujetado
de las manos), mejora ostensiblemente su atencion y participacion en actividades ludicas
disefiadas con un proposito alcanzar.
En el cuarto control evolutivo 18 meses de edad se demuestra dominio del equilibrio,
incorporacion con y sin ayuda unilateral, marcha lateralizada e independiente con aumento de

la base de sustentacion, y etapa de subida del escalon con apoyo.
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En el lenguaje, a los 8 meses de edad vocalizaba, reconocimiento de los familiares, sonrisa
motivada, llanto ante extrafios. A los 13 meses a nivel comprensivo, imita gestos acompafiado
de canciones infantiles, sefiala las partes del cuerpo, comprende érdenes como "dame" y "
toma" y disfruta de canciones infantiles a nivel expresivo y comenzo a repetir sonido de
vocales y a sonar la lengua, a imitar onomatopeyas de animales como la vaca y el perro, a
repetir silabas (ma,ma,ma, ta, ta, ta)

El &rea visual ya a los 13 meses habia vencido el Item. Parpadeaba ante la amenaza, responde
a expresiones faciales, realiza el seguimiento visual, cumple algunas érdenes con gestos, imita
juegos gestuales. Es significativo resaltar que en el area auditivo receptivo vence el Item

funcionando para 24 meses a la edad de 18 meses (Figs. 2 y 3).
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Fig. 2 - Resultado de evaluacion del desarrollo motor por dimensiéon (GMFM) y prueba de
pesquisaje del desarrollo del lenguaje (PPDL).
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Fig. 3 - Porcentaje de evolucion de la funcion motora gruesa en la adquisicion de las etapas del
neurodesarrollo.

Discusion

El paciente que se presenta, con agenesia completa del CC, en la RMN de craneo se observa
un trastorno de la organizacion cortical anormal polimicrogiria frontal bilateral a predominio
del hemisferio izquierdo, que nos explica la irritabilidad cortical del paciente en el
electroencefalograma y la expresion de una epilepsia focal de causa estructural.
Investigaciones revisadas demuestran que la agenesia total de CC se asocia con anomalias
cerebrales como los trastornos de la migracién neurobléstica y se expresan con retraso
psicomotor y epilepsia.!+121314) | a disgenesia del CC engloba a la agenesia (completa e
incompleta) y su hipoplasia, es causa de multiples malformaciones heterogéneas posnatales,
con sintomas tipicos de los sindromes debidos a una desconexion interhemisférica: retraso
mental severo (60 %), déficit visuales (33 %), dificultades para el lenguaje (29 %), disfagia
(20 %), déficit motores y epilepsia.*>®) En el paciente del estudio, la ACC se asoci6 con
epilepsia focal motora con buen control de las crisis, sin otra alteracion.

En estudio realizado por Lagaresa, 15 afios de experiencia, y otros, publican cierta

discordancia clinico-radiol6gica, tanto en agenesias completas como parciales del CC.%") Otro
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hallazgo discordante fue que los pacientes con hipoplasia del cuerpo calloso presentaron un
retraso psicomotor importante, alteraciones ortopédicas y oftalmoldgicas graves, con mayor
afectacion incluso en los nifios con ACC.®® El nifio aqui presentado, con un retardo del
desarrollo psicomotor, logr6 la adquisicion de las habilidades motoras, con las terapias
aplicadas, segun las etapas el neurodesarrollo para la edad,

Para lograr una adecuada estimulacion temprana, se necesita tener conocimiento de métodos
que abordan la neurorehabilitacion segun las etapas del neurodesarrollo: Bobath, Vojta, Peto,
entre otros, descritos en la literatura,* pero no existe un método especifico. Se plantea tomar
los aspectos positivos de cada método y aplicarlos en funcién de la mejoria del paciente de
forma personalizada, secuenciada y dosificada. Otro estudio demuestra que es necesaria la
neurorehabilitacion en edades tempranas,?® para obtener un mejor resultado en nifios con
ACC lo cual concuerda con nuestro resultado.

El estudio de Tobar y otros.?Y demuestra que a través del ejercicio se estimulan é&reas
cerebrales que provocan mejoria en la motricidad y en otras areas del neurodesarrollo en los
nifios, y también que en pequefios con ACC vy estudios de imagenes y otras alteraciones
cerebrales, con una adecuada neurorehabilitacién temprana, pueden ir hacia la normalidad. Se
sugiere gque estos cambios estan marcados por la neuroplasticidad cerebral como se demostrd
en nuestro paciente, aunque no se realizé estudios funcionales que lo corroboran. 12223

Las ACC tienen importantes déficits en el control motor, la destreza manual y la coordinacion,
ademas, alteraciones cognitivas; estas Ultimas deben ser bien evaluadas para un mejor proceso
de intervencion.®¥

Un metaanalisis de 27 articulos que evaltan la ACC completa e incompleta, esta Gltima mas
relacionada con alteraciones cromosdémicas y con una expresion mas heterogénea con
porcentajes mas elevados en alteraciones cognitivas, alteracion en la destreza motora fina y
gruesa asi como comorbilidades como la epilepsia en 16,11%.?% El nifio del presente estudio
logré la pinza digital en tiempo, y un seguimiento 6culo-manual para la edad, asi como
adquisicion del lenguaje acorde para la edad, expresion de areas cognitivas involucradas hasta
el momento del estudio.

Un estudio, informa que 65 % de los pacientes con ACC completa tienen un indice de
coeficiente de inteligencia en el rango de lo normal,®®2") aunque en estos pacientes puede

existir asociado algunas alteraciones en las emociones, comprension y problemas del
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comportamiento.?” Otro estudio,® en pacientes con ACC, explica que 88 % de casos tenia
un desarrollo psicomotor favorable (resultado normal del desarrollo neuroldgico o
anormalidades leves), sin embargo, muchos nifios tenian discapacidades leves que incluian
trastornos del lenguaje oral en edad escolar y trastornos del comportamiento como en la
atencion, trastorno de déficit y ansiedad. Los autores de este estudio,®® contintian planteando,
que la ausencia del cuerpo calloso parece reducir la cantidad y efectividad de las interacciones
entre hemisferios, lo que lleva a dificultades en la ejecucion de tareas mas complejas, entre
ellas, la actividad verbal y la orientacion viso-espacial, hacen un seguimiento evolutivo en el
tiempo y concluyen que con una intervencion temprana, ejercicio y seguimiento médico y
psicopedagdgico, se logra una integracion propioceptiva motora que beneficia la motricidad
y coordinacion de ambas manos, a través de actividades de coordinacion oculomotriz.?®)

Es esencial que la intervencién temprana considere tales aspectos y apunte hacia la
estimulaciéon de la funcionalidad. En este informe de caso, el nifio mostr6 mejoria en la
habilidad motora manual y bimanual, en la adquisicion de manejo de objetos, la estabilidad
articular, el estiramiento y la fuerza muscular asociadas al control central que involucra
actividades funcionales de movimiento y adquisicion y mantenimiento de diferentes posturas.
Estos resultados coinciden con los de otros estudios consultados. 230

La ACC, es general, es una malformacion congénita que presenta déficits del control motor,
la destreza manual y la coordinacion.G?

La intervencion motora centrada en la funcionalidad demostré ser eficaz, la evaluacion de
GMFM demostré cambios en la motricidad gruesa después de un corto periodo de
intervencion, la participacion conjunta de la madre con los terapistas jugd un rol importante
para el éxito de la intervencion en el paciente con ACC.G

La evidencia cientifica indica que los nifios con trastornos congénitos o adquiridos cuando
inician terapia temprana, conjunta con los padres, sirve de ayuda para fomentar las tareas de
compensacion funcional y adaptacion del entorno y obtener un desenvolvimiento mejor en el
aprendizaje y en su calidad de vida.®?

El programa de intervencion temprana ha sido satisfactorio, segun los resultados alcanzados
en las evaluaciones realizadas al paciente con agenesia de cuerpo calloso, al término de cada
ciclo de tratamiento. A través de la intervencion temprana, se demostrd que se activan los

mecanismos de neuroplasticidad cerebral, lo que hizo posible alcanzar las etapas del
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neurodesarrollo para el nifio segun el rango de edad. Por tanto, los resultados no estan
determinados por la malformacién cerebral ACC, sino por la estimulacion temprana realizada
por el equipo multidisciplinaria y la participacion activa de la familia, se logré una
combinacion optima para obtener los objetivos propuestos con el nifio en ¢l centro CIS “La
Pradera”.

Se concluye que la intervencion temprana favorece los mecanismos de neuroplasticidad
cerebral y proporciona una evolucién satisfactoria en las etapas del neurodesarrollo
independiente de la agenesia de cuerpo calloso. La participacion intensiva de la madre del

nifio es crucial para el éxito de la intervencion.
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