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Resumen

Opsoclono-ataxia, también llamada “dan-
cing eye sindrome”, es un trastorno neurolégi-
co de importancia que a menudo se presenta
como una manifestacion paraneoplasica de
neuroblastoma oculto en la primera infancia.
Aunque la supervivencia con tratamiento anti-
tumoral y terapia inmunosupresora es elevada,
el resultado general indica importantes secue-
las en el desarrollo y en la conducta. Presen-
tamos un caso de una nifia diagnosticada a
los nueve meses de edad, tratada en nuestra
Unidad y que fue derivada a un programa de
rehabilitacién interdisciplinar y neuropsicolé6-
gica cuando la nifa tenia 4 afios de edad.

Palabras clave: Sindrome oposlonus-mio-
clonus, ataxia, neuroblastoma, late efects, neu-
ropsicologia pediatrica, sindrome paraneopla-
sico.

Abstract

Opsoclonus-ataxia, also called “dancing
eye syndrome,” is a serious neurologic con-
dition that is often a paraneoplastic manifes-
tation of occult neuroblastoma in early child-
hood. Although survival is high with anti-tumo-
ral treatment and immunosuppressive therapy,
outcome generally includes significant develo-
pmental and behavioral sequelae. We report a
case diagnosed at nine month of age, treated
in our Unit and refered for a multidisciplinary
neuropsychological rehabilitation when she
was 4 year old.

Key Words: Opsoclonus-myoclonus syndro-
me, ataxia, neuroblastoma, late effects, Pedia-
tric neuropsychology, paraneoplastic syndrome.

INTRODUCCION

El' Sindrome del Opsoclonus-Mioclo-
nus (SOM) en la infancia es una enfer-
medad neuroldgica poco frecuente que se
caracteriza por mioclonias de aparicién
brusca, junto con opsoclonus y ataxia®.
Hay una pérdida rapida del control motor
y el habla, asi como pérdida de los hitos

del desarrollo adquiridos (fenémenos de
regresion). Los ninos estan irritables, con
severas alteraciones del sueno en la fase
inicial. Generalmente ocurre en los dos
primeros afos de vida, siendo en algunas
fases dificiles de diagnosticar y se asocia
con infecciones virales o tumores de la
cresta neural. S6lo un 2-3% de pacientes
con neuroblastoma tienen SOM paraneo-
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plasico y, en general, se asocia a neuro-
blastomas (NB) de biologia “favorable”.
Con una etiolgia aun discutida, existe una
gran evidencia hoy en dia de que se trata
de una enfermedad de base inmune, me-
diada por anticuerpos, aunque no se ha
encontrado adn el anticuerpo especifico.
Las opciones terapéuticas incluyen desde
corticoides a dosis altas, ACTH, inmuno-
globulinas intravenosas, ciclofosfamida,
plasmaféresis e incluso rituximab. En los
casos asociados a neuroblastoma, se debe
tratar también el NB de acuerdo con la
extension o estadio de la enfermedad vy
caracteristicas bioldgicas. El prondstico a
largo plazo de los niflos con SOM asocia-
do a NB ha sido estudiado a lo largo de
los anos, aunque a partir de estudios que
incluyen también pacientes con SOM aso-
ciado a otras etiologias. Se habla de una
alteracion neurolégica persistente a largo
plazo con ataxia, alteraciones en el habla,
problemas de comportamiento y dificul-
tades de aprendizaje de severidad diversa
y frecuente. No hay correlacién entre la
respuesta oncoldgica y la severidad de los
sintomas neuroldgicos. La recuperacién
completa se ha visto sélo en un 12-38%
de los casos®?. Presentamos el caso de
una paciente con SOM vy neuroblastoma
en la que la rehabilitacién neuropsicol6-
gica multidisciplinar ha sido integrada en
la estrategia terapettica de la paciente de
una forma precoz.

CASO CLIiNICO

Nifia de 8 afos en la actualidad, diag-
nosticada de Neuroblastoma con Sindrome
de Opsoclonus-mioclonus en el afio 2004
a la edad de 9 meses. Como antecedentes
destaca la aparicion de un nistagmus a las
2 semanas de vida, consultando mas tarde
en otro Hospital por dicho problema junto
con Hipotonia. En el otro centro hacen es-
tudio de imagen que incluye resonancia y
ecografia abdominal normales y finalmen-

te se remite a Neuropediatria de nuestro
hospital donde ingresa para estudio desde
el 29/12/2003 hasta el 27/01/2004 en la
Sala de Lactantes Pedidtricos. Posterior-
mente se nos consulta por la deteccion
de unas catecolaminas elevadas en estudio
metabdlico junto con una hepatomegalia,
asi mismo la paciente persiste hipotonica
y con movimientos oculares anormales. Se
traslada a la sala de oncologia pediatrica
el 05/03/2004 y en ese momento destaca
a la exploracion fisica una palidez cutdnea
y mucosa, la palpacién de la masa abdo-
minal en hemiabdomen derecho que cru-
za la linea media y movimientos oculares
compatibles con opsoclono e hipotonia.
En las exploraciones complementarias rea-
lizadas durante ese ingreso se constata a
nivel bioquimico una hiperbilirrubinemia
junto con colestasis, aumento de las ca-
tecolaminas, LDH normal, aumento de la
enolasa y ferritina y liquido cefaloraqui-
deo normal. El estudio de imagen muestra
la existencia de una masa retroperitoneal
central de 8 x 7 x 9 cm, con extension
a cavidad toracica, que comprime y dila-
ta la via biliar extrahepdtica. La paciente
es intervenida por el equipo de Cirugia
Oncolégica, que realiza una biopsia de
la tumoracion abdominal, colocacion de
catéter central tipo Port-a-cath a través de
vena yugular interna y estudio de médula
o6sea. El diagndstico anatomopatolégico de
la tumoracién es de Neuroblastoma po-
bremente diferenciado, con amplificacién
heterogénea no focal del Oncogen N-myc
y Deleccién del cromosoma 1P. El estudio
de extensién muestra ausencia de enfer-
medad a nivel de médula ésea y de hueso
(MIBG positiva a nivel de tumor primiti-
vo y negativa a distancia). Se inicia trata-
miento segln el protocolo europeo para
lactantes con Neuroblastoma amplificado
(INES 99.4), con quimioterapia de induc-
cién entre marzo y mayo del 2004, con
respuesta parcial, seguida de biopsia de
resto de 2 x 2 cm que engloba los gran-
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des vasos retroperitoneales y dos ciclos de
qumioterapia post-operatoria. Tras ellos, se
consolida el tratamiento con megaterapia
con busulfan-melfalan y rescate de pro-
genitores hematopoyéticos, que cursa con
las complicaciones esperables por el pro-
cedimiento (toxicidad hematoldgica grado
4, cistits hemorragica y mucositis grado 1),
seguida de radioterapia local y tratamiento
biol6égico con 4cido retinoico, terminan-
do tratamiento oncolégico en mayo 2005
(figura 1). Durante los primeros momen-
tos del tratamiento oncolégico destaca el
cuadro de irritabilidad de la paciente, que
va mejorando progresivamente a medidad
que se avanza en el tratamiento quimio-
terapico. Al final del mismo, la paciente
se encuentra asintomdtica, ha recupera-
do gran parte del retraso en el desarrollo
psicomotor que presentaba al diagnéstico
(balbucea palabra, camina aunque adn
tambaleante, no presenta nistagmus ni
movimiento oculogiros anormales), explo-
racion fisica normal, con normalizacion de
marcadores tumorales, persistencia de res-
to tumoral estable (39x28x35 mm), enfer-
medad minima residual negativa, minima
captacion tumoral estable, RMN cranoes-
pinal normal.

VALORACION PSICOLOGICA INICIAL
AL DIAGNOSTICO

En la evaluacion psicoldgica realizada a
la familia, como parte del protocolo de tra-
tamiento integral a nifos oncoldgicos, no se
observaron factores de riesgo en los padres
que pudieran actuar como predictores de
desarrollo de comportamientos y/o actitudes
desadaptativos durante el proceso de trata-
miento de la enfermedad. Recibieron inter-
vencion psicoldgica preventiva dirigida a la
orientacion sobre el manejo de las intensas
emociones asociadas al diagnéstico de la
nifa, asi como asesoramiento en técnicas
cognitivo-conductuales para el afrontamien-
to al estrés de la situacion de enfermedad.

Figura 1. Esquema de la estrategia
terapéutica aplicada a la paciente

Quimioterapia de induccioén
2 carboplatino+Vp-16 y 2 CADO

1

| Cirugia diferida: biopsia |

| CB-VO16 + CADO ‘

|

Megaterapia con Busulfan y Melfalan
Con rescate de progenitores hematopoyéticos

1

‘ Acido cis-retinoico: 6 ciclos |

1

| Radioterapia local |

VP-16: etopésido. CADO: Ciclofosfamida, vincristina
y doxorrubicina. CB-VP16: carboplatino y etopésido.

El diagnéstico de la enfermedad a
edades tempranas, como es el caso de la
paciente, se considera un factor de buen
ajuste, en cuanto a que la enfermedad cau-
sa menos interferencia en las actividades
relacionadas con el desarrollo psicosocial,
que en la edad escolar. No obstante se
observaron en la nifia respuestas derfensi-
vas como irritabilidad, problemas de sue-
fio y ansiedad de separacion de la madre
fundamentalmente. Todo ello con caracter
reactivo a la situacioén, y como expresion
del temor ante el hospital, y los procedi-
mientos médicos invasivos necesarios para
su diagndstico y tratamiento; la sintomato-
logia fue remitiendo progresivamente.

Los padres recibieron asesoramiento en
técnicas de refuerzo diferencial, sobre los
problemas comportamentales, consecuen-
cia también de la sobreproteccion vy la al-
teracion de su proceso educativo, bajo las
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circunstancias de la enfermedad. El ajuste
de la nifa y los padres ante el proceso de
enfermedad evolucionaron favorablemente.
Desde entonces, la nifia ha continua-
do con controles periédicos en la consul-
ta externa, que demuestran la ausencia
de enfermedad activa y buena evolucién
pondero-estatural y fisica e inicio de la es-
colarizacion. En el afio 2007, a la edad
de 4 afos, se remite para evaluacién y
rehabilitacion neuropsicolégica dados los
antecedentes de Sindrome de Opsoclonus-
Mioclonus asociado a neuroblastoma®.

VALORACION Y ESTRATEGIA
REHABILITADORA

La paciente inicié tratamiento rehabili-
tador integral en la Unidad De Dafo Ce-
rebral Infantil en 2007, en colaboracion
con los controles clinicos evolutivos en la
Unidad de Oncologia Pediatrica. Durante
este tiempo su evolucién ha sido muy po-
sitiva, alcanzando un desarrollo motor y
cognitivo acorde a su edad cronolégica. A
continuacién detallamos desde cada drea
la valoracion inicial que se realizé a su lle-
gada a la unidad y los resultados obtenidos
evolutivamente y que se ven reflejados en
la Gltima evaluacion.

NEUROPSICOLOGIA
Valoracion inicial

La evaluacién neuropsicoldgica se lle-
vé a cabo a través de una entrevista inicial,
observacion directa del paciente y aplica-
cién de pruebas tanto cognitivas (generales
y especificas)®® como psicopatoldgicas.
Ver Tabla 1y 2.

A su llegada a la Unidad, la paciente
presentaba ataxia, hipotonia, movimientos
oculares anormales, retraso psicomotor,
déficit cognitivos localizados basicamente
en el area del lenguaje y atencién y pro-
blemas conductuales (conducta oposicio-

nista desafiante) que en ocasiones impe-
dian el desarrollo adecuado de la sesion
con rabietas, gritos...

En el perfil neuropsicoldgico inicial se
apreciaban dificultades en memoria de
trabajo, percepcion visual, secuenciacion
motora y lenguaje.

El perfil psicopatoldgico realizado con
el inventario de comportamiento CBCL”#®
para padres y escuela, se observaban pro-
blemas de conducta (oposicionista desa-
fiante y agresiva), de ansiedad y de déficit
de atencion e hiperactividad clinicamente
significativos.

En el Behavior Rating Inventory of Exe-
cutive Function (BRIEF) aplicada a ambos
entornos (familia y escuela), se describie-
ron dificultades en el control emocional,
en la regulacién de la impulsividad y en
memoria de trabajo.

La prueba de ejecucién continua de
Conner (CPT-11)"% registr6 7 indicadores de
déficit de atencion, 1 de impulsividad y 2
de vigilancia.

Evolucion y valoracién final

Evolutivamente con cada exploracion
neuropsicoldgica anual (ver figura 2), se ha
ido observando mejoria, practicamente ge-
neralizada, en las dreas evaluadas. Actual-
mente, el perfil neuropsicolégico, muestra
Gnicamente déficit ligero en comprensién
gramatical, praxias visoconstructivas vy
atencion. Estas dificultades siguen siendo
abordadas de manera multidisciplinar.

A nivel psicopatolégico (ver figura 3),
tanto la familia como el entorno escolar,
ha ido describiendo mejoria de los proble-
mas de ansiedad y de conducta observa-
dos en los primeros estudios. En la Gltima
valoracién, Gnicamente la familia describe
problemas significativos de déficit de aten-
cién e hiperactividad y de tipo oposicio-
nista desafiante.

En funciones ejecutivas, se observa re-
mision de las dificultades en inhibicién y
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Tabla 1. Pruebas cognitivas utilizadas en la exploracién neuropsicolégica en
funcién de la edad

PRUEBAS COGNITIVAS

Escala de inteligencia de Weschsler: WISC-IV')

K-ABC, Bateria de evaluacion de Kaufman para nifios!"?

Bateria Il de Woodcock-Mufoz: pruebas de habilidades cognitivas / Bateria Il de
Woodcock Mufoz: pruebas de aprovechamiento 7314

TOMAL, test de memoria y aprendizaje’

CAVLT-2. Children’s Auditory Verbal Learning Test-21¢

Grooved Pedboard Test”

Juicio de orientacion de lineas de Benton'®

Reconocimiento de caras de Benton?

Rey, Test de copia de una figura compleja®”

Token Test for Children®?

PPVT-IlI, Test de vocabulario en imagenes de Peabody®?

Stroop, test de colores y palabras®?

Continuous Performance Test. CPT-II / K-CPT de Conners!'?

BRIEF (Behavior Rating Inventory of Executive Function)”

Tabla 2. Pruebas psicopatolégicas utilizadas en la exploracién neuropsicolégica

PRUEBAS PSICOPATOLOGICAS

Inventario de comportamiento de Achenbach (CBCL, C-TRF, CBCL 6-18, TRF 6-18)"®

control emocional. Actualmente, el entor-
no familiar refiere dificultades en memoria
de trabajo, planificacién/organizacién vy
monitorizacién. El entorno escolar no re-
fiere dificultades.

Comparando los resultados iniciales
obtenidos en la prueba de ejecucion con-
tinua de Conner (CPT-II)"? con los regis-
trados en el Gltimo estudio, observamos
mejoria en dos indicadores de déficit de
atencién (pasando de 7 a 5 indicadores)
y ninguna variacion en el resto de indi-
cadores.

Estos resultados junto con los obtenidos
y descritos anteriormente en las pruebas
cognitivas (déficit atencién sostenida, divi-

da y selectiva) y psicopatoldgicas (proble-
mas de déficit de atencién y memoria de
trabajo) situaria a la paciente como TDAH
con predominio inatento.

Actualmente, aunque todavia persisten
los problemas de atencién, ha mejorado
de manera significativa su rendimiento
escolar obteniendo buenos resultados en
todas las materias.

FISIOTERAPIA
Valoracion Inicial

En la valoracién inicial se apreciaron
déficits en el equilibrio estatico (sobre todo
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Figura 2. Perfil Neuropsicolégico (Jordi Bernabeu)

*03/09/2007

*30/09/2009

*20/10/2010 )
Factor intelectual/comprension verbal

Factor intelectual/organizacion perceptiva
Factor intelectual/memoria de trabajo
Factor intelectual/ivelocidad de proceso
Procesamiento secuencial
Procesamiento simultaneo
Procesamiento mental compuesto
Conocimientos

Rapidez motora/mano dominante
Rapidez motora/mano no dominante
Coordinacion visomotera

Atencion visual

Integracion visual

QOrientacion de lineas

Reconocimiento facial

Praxias visoconstructivas
Razonamiento abstracto no verbal
Razonamiento abstracto verbal
Procesamiento auditivo

Vocabulario receptivo

Comprensién gramatical
Denominacion

Fluidez verbalfonética

Fluidez verbal/semantica

Memoria para frases

Memoria verbal inmediata

Aprendizaje serial de palabras
Recuerdo verbal demorado

Memoria facial

Memoria espacial

Memoria visoconstructiva

Aprendizaje serial visual

Recuerdo visual demorado

Atencion sostenida/rapidez de procesamiento
Atencion dividida

Atencién selectiva

Funcién ejecutiva/memoria operativa
Funcién ejecutiva/secuenciacion motora
Funcién ejecutivaformacién de conceptos
Funcion ejecutivaplanificacion
Funcioén ejecutiva/dinterferencia
Funcién ejecutiva/fluidez no verbal
Funcién ejecutiva/flexibilidad
Lectura/decodificacion
Lectura/comprensién

Escritura/dictado

Aritmética/célculo
Aritmética/problemas

1 Habilidades 2 Moricidad 3Perceprion
cognitivas generales Visual

Annex 1: perfil cognitiu. Jordi Bernabeu. Puntuacions Z
) -1 -2 -3 4 -5

5Lenguzje 6Memaria 7 Atencian BFunciones 9 Habiidades
elecutivas académicas
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Figura 3. Perfil psicopatolégico (Jordi Bernabeu)

*18/09/2007 / C-TRF

*21/09/2007 fCBCL 1,5-5 *22/09/2009 / CBCL 6-18 *22/09/2010/ CBCL 6-18

*22/09/2009 / TRF 6-18 *13/09/2010/TRF 6-18

10

Ansiedad/Depresion
Aislamiento/Depresion

Quejas somaticas

Problemas sociales

Problemas pen samiento

Problemas atencion

Conducta romper normas

Conducta agresiva
Reactividad emocional

Problemas suefio
Sluggish Cognitive Temp07

ive-Compulsive Problems
raumatic Stress Problems
Intemnalizada

Externalizada
Total (S)

Problemas afectivos |

Problemas ansiedad

Problemas somaticos

Atencion/Hiperactividad
Oppositional probl
Problemas conducta |

Perv develop.probl
Inatencion |

Hiperactividad

Actividades

Social
Escuela
Total (C)

Academic perf
Working hard

Behaving approp

Learning

Happy
Sum of 1-4

Inattention

Hyperactivity

1. Syndrome scales

Annex 2: perfil conductual Achenbach. Jordi Bernabeu. Puntuacions T.
20 30 40 50 60 70 80 a0 100

2.DSM 3. Competence 4 Adaptative
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apoyo monopodal, existia imposibilidad de
mantenerse sobre un pie mas de 3 segun-
dos), equilibrio dindmico (caidas frecuen-
tes en la deambulacion sobre superficies
estrechas), alteraciones en la coordinacién
de miembros inferiores (imposibilidad de
saltar con pies juntos, saltar hacia delante,
saltar desde alturas, etc..) y coordinacién
de miembros superiores (incapacidad para
los juegos de pelota, recepcion, lanza-
miento, bote, etc....).

Asi mismo se detectaron alteraciones
propioceptivas, sobre todo relacionadas
con los estimulos tactiles; tras su valora-
cion se evidencio que tenia dificultades
para reconocer que parte del cuerpo es
palpada o averiguar y emparejar dife-
rentes objetos con diversas texturas. Del
mismo modo rehusaba las experiencias
sensitivas en masaje con diferentes tex-
turas.

En la exploracion fisica no se hallaron
alteraciones mdusculo-esqueléticas, ni po-
sicionales significativas que fueran la cau-
sa del déficit de equilibrio, tanto estatico
como dinamico. En general observabamos
un déficit de equilibrio y en su deambu-
lacién presentaba un ligero componente
ataxico.

Todas estas dificultades se veian refleja-
das en que no era capaz de realizar activi-
dades motrices y de juego correspondiente
a su edad como eran saltar a la comba, ir
sobre patines convencionales o ir en bici-
cleta; hecho que le impedia poder relacio-
narse con nifios de su edad compartiendo
este tipo de juegos.

Proceso de Intervencion Fisioterapéutica

Durante el primer ano presenté una ac-
titud impulsiva y conductas disruptivas du-
rante las sesiones, lo que dificulté notable-
mente la intervencién; no obstante logré
con el tiempo una conducta mds adecuada
que ha permitido obtener una evolucién
motora muy satisfactoria

Los objetivos principales de la interven-
cion fisioterapéutica se han basado en tres
pilares:

- Mejorar la propiocepcion corporal.

- Mejorar el equilibrio estatico y dina-
mico.

- Mejorar la coordinacién tanto de
miembros superiores como inferiores.

Todos estos objetivos han sido trabaja-
dos siempre desde el aspecto ludico, te-
niendo en cuenta las motivaciones de la
nifia, de su familia, y valorando las posibi-
lidades de su entorno (colegio/casa) para
trasladar y complementar la intervencién
que se hacia desde la unidad. Durante las
sesiones se han empleado actividades y
circuitos de psicomotricidad, wiihab, tra-
bajo propioceptivo y pautas para el entor-
no familiar y escolar.

Resultados y valoracion final
Evolucién Motriz

La evolucién ha sido progresiva y muy
satisfactoria. Su participacién en las se-
siones de intervencion ha sido activa, a
excepcion, del trabajo de propiocepcion
en MMII, aspecto en el que ha continuado
mostrdndose reacia a descalzarse.

Ha reforzado sus habilidades motoras
(motricidad gruesa) en cuanto a estdtica
y locomocioén. Dichas areas, actualmen-
te, se catalogan dentro de la normalidad
pero siguen existiendo ligeras carencias en
comparacion a su rango de edad relacio-
nados con la destreza y coordinacién de
miembros superiores e inferiores.

Con respecto al area estdtica, ha alcan-
zado el apoyo monopodal (10 segundos)
reduciendo los balanceos y la inclinacion
del tronco a menos de 20°.

En el aspecto de locomocién ha conse-
guido mejorar su equilibrio dindmico hasta
el punto de reducir las caidas sobre su-
perficies estrechas en marcha lineal hacia
delante y hacia atras.
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Es capaz de realizar saltos en altura y
en distancia con ambos pies, saltar giran-
do sobre si misma 180° manteniendo el
equilibrio y saltar sobre un pie como co-
rresponde a su edad. Del mismo modo ha
comenzado a saltar a la comba (realiza 5
saltos consecutivos)

Ha conseguido ir en patines y en bici-
cleta sin ruedas traseras, asi pues, podra
empezar a participar en actividades de se-
guridad vial impartidas en el colegio.

A nivel motriz, en su vida cotidiana, es
activa y le gusta mucho realizar diferentes
actividades y deportes (tenis, natacion o
fatbol) pero se fatiga y se cansa de forma
temprana.

En el presente curso escolar ha comen-
zado a realizar baloncesto como actividad
extraescolar, lo que le ayudara a reforzar
una serie de cualidades motrices tales
como la resistencia, coordinacion, agili-
dad, flexibilidad, fuerza y velocidad, y asi
mismo el compartir una actividad motriz
con el resto de companeros de su edad.

Actualmente su desarrollo motor ha lo-
grado alcanzar niveles de normalidad, por
ello desde el area de fisioterapia se le ha
dado el alta recientemente.

Resultados de Escala:

Para confirmar que la evolucién ha sido
muy positiva y que actualmente presenta

un desarrollo motor adecuado a su edad
se aplico la escala Peabody de Desarrollo
Motor?? que confirmé nuestras apreciacio-
nes. Ver tabla 3.

TERAPIA OCUPACIONAL
Valoracion inicial

Desde esta area se llevé a cabo una va-
loracion inicial que identificara los déficits
en los diferentes ambitos ocupacionales,
con el fin de elaborar un programa de in-
tervencion de acuerdo a las caracteristi-
cas, necesidades e intereses de la nina y
su familia. Es necesario ser dindmicos y
flexibles, llevando a cabo revaloraciones
con mayor frecuencia, puesto que en los
nifios existen cambios continuos debido al
proceso de maduracién.

La valoracién inicial incluye los si-
guientes procedimientos: revisién de la
historia clinica, recogida de informacién
de otros profesionales (neuropediatra, neu-
ropsicologo, fisioterapeuta, etc.), observa-
cion directa, entrevista familiar y la uti-
lizacion de pruebas de evaluacion: Perfil
Sensorial de Winnie Dunn, Evaluacion de
Habilidades Motoras y de procesamiento
(AMPS)®) y Pediatric Evaluation Disability
Inventory (PEDI)?®.

Tabla 3. Resultados comparativos Escala Peabody de Desarrollo Motor
Edad real: 100 meses; (8 afios 4 meses)

Puntuacion Edad motora Puntuacion Z
Estatica Noviembre 2010 53 55 meses | -0,6 (NORMAL)
Estatica Mayo 2011 57 67 meses | 0O (NORMAL)
Estatica Octubre 2011 57 67 meses | 0 (NORMAL)
Locomocién Noviembre 2010 160 50 meses | -1,33 (D. LIGERO)
Locomocién Mayo 2011 165 53 meses | -1 (NORMAL)
Locomocién Octubre 2011 171 61 meses | - 0,3 (NORMAL)

1/-1 Normal; -1/-2 Déficit ligero; -2/-3 Déficit moderado; -3/-4 déficit grave.
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Adquisicion de las habilidades de desem-
peno

— Habilidades de procesamiento: se
observaba falta de atencién, que influia
negativamente en el desempeno de las
tareas. Frecuentemente se dejaba las ta-
reas a medias, se distraia con facilidad y
si no conseguia hacerlas se frustra con
mucha facilidad. Presentaba conductas
oposicionistas con facilidad para los
berrinches y desobediente. Se remite al
apartado de neuropsicologia donde se
muestra el perfil cognitivo de manera
detallada.

— Habilidades sensoriales y motoras:
Presentaba deficiencias del procesamiento
propioceptivo-vestibular y praxis. Se ob-
servaban dificultades en las areas de pla-
nificacién motora y ejecucién de tareas
que exigen control postural, coordinacién
motora y coordinacion viso-motora. Ade-
mas, no procesaba la informacién tactil de
manera adecuada.

— Habilidades de comunicacion e in-
teraccion: Presentaba las destrezas ade-
cuadas de comunicacion, aln asi sus rela-
ciones sociales no eran satisfactorias.

Analisis del desempeno ocupacional

— Actividades de la vida diaria (AVD):
Mostraba un bajo nivel de eficacia en el
desempeiio de las tareas cotidianas, reque-
ria la asistencia del adulto para terminar
cualquier tarea. Presentaba dificultades es-
pecialmente en el vestido (orientacion de
las prendas, uso de cierres, etc.). Presen-
taba incontinencia urinaria nocturna, con
escapes diurnos puntualmente.

— Actividades escolares: Tanto la fami-
lia como el colegio referian falta de aten-
cion. Presentaba dificultad en habilidades
académicas como la lectura y la aritmética.

— Participacion social: Tendia a jugar
sola, no seguia las normas de los juegos.
Sus oportunidades para la participacién

grupal con iguales eran escasas fuera del
entorno escolar.

Proceso de intervencion

Una vez finalizada la valoracién, se
plantearon los siguientes objetivos:

— Mejorar la ejecuciéon de las AVD,
especialmente las de autocuidado, para al-
canzar una mayor independencia en casa
y en el colegio.

— Mejorar el procesamiento sensorial
para interactuar de manera mas eficaz con
las personas y el entorno tanto en casa
como en el colegio.

— Mejorar la planificacion motora,
para conseguir una organizacion mas efi-
caz de si misma.

— Mejorar la percepcién visual y las
habilidades perceptivo-motoras, para me-
jorar en la escritura y la manipulacion en
general.

— Aportar a los padres la informacién
necesaria relacionada con las dificultades
ocupacionales.

Estos objetivos han sido trabajados des-
de el enfoque de la Integracion Sensorial
junto con actividades terapéuticas que fo-
mentan el desarrollo de las capacidades
y habilidades necesarias en el desempeno
de las tareas cotidianas.

Resultados y valoracién final

La evolucién ha sido muy positiva. Ha
mejorado en el desempefio ocupacional
de todas las areas, alcanzando un nivel de
independencia de acuerdo a su edad.

— Actividades personales de la vida
diaria (APVD): Aunque previamente mos-
tr6 dificultades en las actividades persona-
les de la vida diaria, actualmente solo pre-
senta dificultad en el uso de los botones,
y en el uso bimanual de los cubiertos. Es
capaz de atarse los cordones.

— Actividades escolares: Ha mejorado
su rendimiento académico, pero en casa
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recibe constantemente el apoyo de un
adulto para realizar los deberes. Es necesa-
rio continuar insistiendo en pautas para el
domicilio que fomenten la autonomia en
la realizacion de las actividades escolares.

— Participacion social: En el colegio
no han referido dificultades en las relacio-
nes con los iguales y en la participacién
en actividades grupales. Tiene iniciativa
para iniciar conversacion y plantear jue-
gos, no presenta conductas inadecuadas.
Le gusta invitar a los companeros de clase
a su casa, pero en cambio juega con ellos
durante un corto periodo de tiempo y se
pone a hacer ella otra actividad/juego de
manera individual.

Los resultados obtenidos en la AMPS®?%,
muestran el progreso en el desempeno
ocupacional y en la adquisicion de habi-
lidades motoras y de procesamiento. En
la Tabla 4 se muestran los resultados ob-
tenidos y en la figura 4, el informe del
progreso.

Al inicio de la intervencion, los resulta-
dos del Perfil Sensorial revelaban maneras
muy distintas de procesar y modular infor-
macion sensorial del sistema visual, tictil
y vestibular. Ademas, buscaba informacién
sensorial (particularmente del movimien-
to) posiblemente para calmarse y poder
prestar atencién. Por momentos se movia
en exceso, subfa a alturas peligrosas, etc.
Se identificaron los comportamientos que
reflejan tono muscular bajo. Los padres la
describieron como una nifa revoltosa, que
no paraba de moverse, se caia o tiraba al
suelo, con autoestima muy baja, con faci-

Tabla 4. Resultados comparativos
Evaluacion de Habilidades Motoras y
de Procesamiento (AMPS)

Standarized Z score

2010 2011
ADL motor -1,4 -0,2
ADL process <-3,0 -0,8

lidad para los berrinches y desobediente,
en ocasiones experimentaba dificultad en
la relacién con sus pares y para adaptarse
a cambios con facilidad. Los factores de
las puntuaciones consistentes con este per-
fil indicaron que tenia un bajo tono/resis-
tencia y que tendia a buscar estimulacién
sensorial, con una atencién disminuida y
tendencia a distraerse con facilidad.

Actualmente, los resultados del Perfil
Sensorial, indican un procesamiento y una
modulacion de forma adecuada. Aln asi,
cabe destacar que todavia existen facto-
res que indican una atencion disminuida
y en cuanto al movimiento que afecta a la
actividad parece ser normal, aunque pue-
de sobreexcitarse durante la actividad con
movimiento.

LOGOPEDIA
Valoracion inicial

Al inicio de la rehabilitacién la pacien-
te presentaba como principales handicaps:
Sincinesias en trabajo manual y en escri-
tura, nivel de lectoescritura muy inferior a
su edad cronoldgica. Presentaba también
dificultades en deglucién (interposicion
lingual), orbiculares y buccinadores hi-
poténicos, lengua con muy bajo control,
linguoversion en arcada inferior, exceso de
salivacion.

Presentaba dislalias fonético-fonolo-
gicas (deltacismos, sigmatismos, landa-
cismos, rotacismos y en grupos de sin-
fones).

Valoracion orofacial

— Tipo craneofacial: Braquifacial.

— Perfil facial-craneal: tendencia a retrog-
natico.

— Oclusion: Clase 1l tipo 2.

— Implantaciéon dentaria: mixta.

— Frenillo sublingual hipertréfico, interve-
nido y labial superior. Con diastema en
incisivos superiores.
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Figura 4. Evaluacién de habilidades motoras y de procesamiento (AMPS)

EVALUACION DE HABILIDADES MOTORAS Y DE
PROCESAMIENTO (AMPS) INFORME DEL PROGRESO

AVD Motoras AVD Procesamiento
‘4 “
Menor torpeza o esfuerzo 4 Ejecucion de las AVD
fisico, y mas probable mas eficiente, y mas B
que este seguro y 3 probable que este seguro 2
sea independiente al - = y sea independiente E =
ejecutar las AVDs al ejecutar las AVDs
E 2- < Corte _1 < Corte
Alguna torpeza o Algunas ineficiencias,
esfuerzo fisico, y alguna |- y alguna preocupacion -
preocupacion por la seguridad por la seguridad y/o 2 {
ylo independencia al ejecutar 1 independencia al ejecutar 0
las tareas de las AVDs 1 F— las tareas de las AVDs =
- g {
0 L
Mayor torpeza o Ejecucion de las AVD
esfuerzo fisico, y menos menos eficiente, y menos
probable que este seguro probable que este seguro
o sea independiente ylo sea independiente
al ejecutar las AVDs al ejecutar las AVDs
— Paladar: Ojival. — Tono muscular craneofacial: Hipoténico.
— Labios: Hipoténicos. Labio inferior cor- Presentaba una deglucion alterada pero
to, labio superior compensatorio. funcional (a pesar de rechazar algunos ali-
— Respiracion: bucal nocturna y diurna. mentos por su textura) debido a su hipoto-
— Orbiculares y Buccinadores: han ad- nia generalizada en musculatura orofacial.
quirido el tono adecuado. Actualmente ingiere todo tipo de alimen-
— Lengua adquiriendo un control adecua-  tos con diferentes texturas siendo correcto
do. el sellado labial; los movimientos mastica-

— Tipo de masticaciéon: Mentoniana. torios y deglutorios
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Proceso de intervencion

Tras la valoracion inicial Ilevada a cabo
se plantearon los siguientes objetivos:

— Trabajo de toda la zona perioral (me-
jorar la hipotonia de buccinadores y
maseteros, eliminar la interposicién
lingual y la sialorrea...)

— Trabajar la disfagia (introduccion de
diferentes texturas en su alimentacion
asi como la eliminacion de los malos
habitos masticatorios)

— Mejorar su habla mediante la correc-
cién de sus dislalias tanto fonéticas
como fonoldgicas

— Mejorar su lenguaje

— Fomentar el aprendizaje de la lectoes-
critura

Los objetivos se han ido replanteando,
aumentando el grado de exigencia tras
cada valoracién. Los resultados de su evo-
lucién indican una consecucion casi com-
pleta de todos los objetivos propuestos.

Resultados y valoracion final

Valoracion del habla, audicion y discrimi-
nacion auditiva

Ha mejorado mucho su habla. Es
consciente de los sonidos que le cuesta
articular, por lo que se esfuerza en emitir-
los con el correcto punto de articulacion.
Las Dislalias, fonético-fonoldgicas que
presentaba (deltacismo, landacismo, rota-
cismo y en grupos sinfones) ya han sido
corregidas y automatizadas. Las pruebas
empleadas en dicha valoracion han sido
el RFI (Registro Fonoldgico Inducido) vy el
EDAF (Escala de Discriminacion Auditi-
va y Fonoldgica). Ademas de la observa-
cién subjetiva, en la que se constata que
la nifa ha integrado y automatizado los
puntos de articulacion.

Valoracion del lenguaje oral, escrito y
aprendizaje

La paciente ha conseguido una gran
mejoria en su formacién académica espe-
cialmente en sus habilidades en lectura y
escritura. Es capaz de leer y escribir a un
buen ritmo, y obtiene muy buenas notas
sin ayuda, diferenciacion ni adaptaciones.

Los resultados de las pruebas emplea-
das en la valoracién son:

ITPA (Test Illinois de Habilidades Psico-
lingliisticas)?”: la paciente obtiene resulta-
dos que la sitdan en la media del resto de
nifos de su misma edad cronoldgica en
todas las subescalas a excepcién de “In-
tegracion visual” donde su rendimiento es
inferior a la media. La mejora de la pa-
ciente desde septiembre de 2009 es muy
significativa. Ver Figura 5.

PROLEC (Evaluaciéon de los Procesos
Lectores)®®: respecto a la lectura, la Gnica
faceta que le falta adquirir es la de respe-
tar los signos de puntuacién, aunque su
mejoria es muy significativa respecto al se-
mestre anterior. Tanto la velocidad como la
calidad lectora son adecuadas a su edad y
nivel escolar. Ha superado sus dificultades
en la lectura de pseudopalabras y es capaz
de leer por la ruta fonoldgica ante palabras
desconocidas.

Siguen persistiendo algunas dificultades
en comprension lectora (a la hora de hacer
un resumen y/o extraer una idea general)
aunque sus avances son muy notables. Di-
chas dificultades estan muy influidas por la
impulsividad de la paciente asi como por
sus problemas atencionales que le impiden
la lectura total del enunciado. Ver Tabla 5.

PROESC (Evaluacion de los procesos
de escritura)??: es en la escritura donde se
manifiestan los mayores avances. A través
del trabajo con la pauta Montessori se ha
reducido el tamano de su grafia y mejora-
do la inteligibilidad. La nifia ha conseguido
reducir el nimero de errores de inversion
en las silabas trabadas. Sigue cometiendo
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Figura 5. Resultados comparativos test de Illinois de habilidades Psicolingiisticas

4

3,5

3 4

2,5

-2,5
3 —— sop-09
g cne-11
-3,5 - ey Y- 11
-4
-4,5
Comprensién | Comprension | Memora Asociacién e iacié 6 i 6 i6
Auditiva visual Vieomotors Auditiva udrtis Visual visual Verbal Gramatical Motora auditiva
—— sep-05 217 05 -1.67 2,67 1,67 0,67 2 05 ° ° o
— e ene-11 0,17 1 0,83 0,67 083 0,33 1,67 133 033 0,83 °
= may-11 033 0,17 017 05 £33 0,17 .67 033 033 017 1

Tabla 5. Resultados comparativos Evaluacion de los Procesos Lectores (PROLEC)

Puntuaciones z

Enero 2011 Mayo 2011

Nombre o sonido de las letras 0,4 0,4
Igual - Diferente 0,33 0,33
Decisién léxica -0,82 0,04
Lectura de palabras -1,37 -0,12
Lectura de pseudopalabras -3,03 0,42
Lectura de palabras y pseudopalabras

- Palabra frecuentes -0,57 -0,05

- Palabras infrecuentes -2,64 0,29

- Pseudopalabras -1,33 0,09
Estructuras gramaticales -0,57 -0,64
Signos de puntuacién -3,34 -1,30
Comprensién de oraciones -3,4 -0,57
Comprensién de textos -0,53 -0,20
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Tobla 6. Resultados comparativos Evaluacion de los Procesos de Escritura

(PROESC)
Puntuaciones z
Octubre 2010 Mayo 2011
1. Dictado de silabas -3,16 -0,66
) a) Ortografia arbitraria -1,26 0,28
2. Dictado de palabras -
b) ortografia reglada -2,75 0,48
) a) Total -3,21 -0,40
3. Dictado de pseudopalabras —
b) Reglas ortograficas -1,40 0,15
a) Acentos -0,97 -0,97
4. Dictado de frases b) Maydsculas -1,59 1,59
¢) Signos de puntuacion -1,21 -0,20
5. Escritura de un cuento 0,61 0,61
6. Escritura de una redaccién 0,77 0,62

errores ortograficos pero estos son norma-
les para su edad cronolégica (confusion b
x v 0 ausencia del fonema /h/). Ver Tabla 6.

CONCLUSION Y COMENTARIOS

Los resultados obtenidos en el Gltimo
estudio realizado muestran una evolucion
general muy favorable en todos los ambi-
tos desde los que se evallo y trabajo en la
Unidad de Dano Cerebral Infantil Herma-
nas Hospitalarias (Neuropsicologia, fisio-
terapia, terapia ocupacional y logopedia).

Existe una mejoria significativa en el
perfil cognitivo y conductual que podria
ser debida a la disminucién de los pro-
blemas atencionales. Aunque actualmen-
te presenta indicadores compatibles con
déficit de atencion que condicionan el
resto de de alteraciones leves observados
en el perfil neuropsicolégico, la paciente
esta consiguiendo unos buenos resultados
académicos sin ningln tipo de adaptacion
curricular.

A nivel fisioterapéutico, se ha consegui-
do alcanzar un desarrollo motor adecua-
do a su grupo de edad, lo que le permite
realizar actividades de ocio y deporte de

un modo normalizado; pudiendo asi com-
partir una actividad motriz con el resto de
companeros de su edad.

Actualmente, las pruebas catalogan su
desarrollo motor dentro de la normalidad,
aunque si bien es cierto aln existen lige-
ras carencias relacionadas con la destreza
y coordinacion de miembros superiores e
inferiores.

Las puntuaciones obtenidas en las di-
ferentes pruebas, asi como la observacion
directa, muestran el progreso en el des-
empeno ocupacional y en la adquisicion
de habilidades motoras y de procesamien-
to, consiguiendo asi un nivel de indepen-
dencia de acuerdo a su edad en todas las
areas.

En todos los aspectos que engloba la
logopedia y que aparecian afectados en
este caso (habla, deglucion, lenguaje y lec-
toescritura) la paciente ha conseguido su-
perar la mayoria de sus déficits. Las prue-
bas muestran que, a excepcion de aspectos
concretos y especificos, la paciente ya no
muestra dificultades significativas diferen-
tes a las propias de su edad cronolégica.

Estos resultados muestran la importan-
cia de una intervencion interdisciplinar
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con los nifios que presentan secuelas tras
un proceso oncoldgico y/o de tratamien-
tos, ya que dichas secuelas disminuyen
su calidad de vida, su integracion social,
escolar y laboral a corto, medio y largo
plazo. Dicha intervencién interdisciplinar
debe comenzar ya en las Unidades de
Oncologia Pediatricas, donde reciben tra-
tamiento médico y psicooncoldgico, con
la ayuda de los profesionales de otras dis-
ciplinas (neuropsicélogos, fisioterapeutas,
logopedia, maestros, asistentes sociales,
terapeutas ocupacionales....) que integran
el equipo multidisciplinar, tal y como se
indica en los Estandares Europeos, presen-
tados por la Sociedad Internacional de On-
cologfa Pediatrica en Varsovia, en Octubre
de este ano®®. Posteriormente, ademas
de las revisiones rutinarias en el hospital,
puesto que dichas secuelas (cognitivas,
conductuales, motoras, sociales...) pueden
ir apareciendo afos después, es recomen-
dable seguir detectandolas y abordandolas
también en unidades de rehabilitacién in-
fantil especificas.
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