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Resumen

INTRODUCCION: La Esclerosis Multiple (EM) es una enfermedad inflamatoria
desmielinizante crénica del sistema nervioso central, de la que se conoce que
desde su fase inicial puede mostrar deterioro de algunas funciones cognitivas.
El presente trabajo aborda algunas de las posibles afectaciones
neuropsicolégicas presentes en la EM pediatrica”.

OBJETIVO Describir el perfil neuropsicoldgico de pacientes pediatricos con EM
y su posible asociacion con la discapacidad clinica evaluada por la escala de
Kurzke, las imagenes de Resonancia Magnética Nuclear (RMN) y las técnicas
neurofisiolégicas.

METODOS Los 4 casos presentados fueron atendidos en el Centro
Internacional de Restauraciéon Neuroldgica, con diagnostico de EM recaida-
remision. Se evaluaron las funciones de atencidon, memoria, lenguaje,
habilidades visoespaciales y funciones ejecutivas frontales, y su posible
asociacion con las lesiones observadas por RMN vy las alteraciones en los
potenciales evocados sensitivos. RESULTADOS Todos los pacientes
presentaron alteraciones cognitivas, con mayor afectaciéon de las funciones de
memoria y las funciones ejecutivas frontales, ademas de afectacion
neurofisiolégica y en las RMN. CONCLUSIONES Las funciones psiquicas
superiores estuvieron afectadas en estos pacientes, sin aparente relacion con
la localizacion de las lesiones desmielinizantes en las RMN, y con el grado de
afectacion funcional demostrado por la evaluacion neurofisiolégica, aun en los
casos con ligera-moderada afectacion del grado de discapacidad. .

Palabras clave: esclerosis mudltiple, alteraciones cognitivas, evaluacion

neuropsicolégica.

Summary

INTRODUCTION: The Multiple Sclerosis (MS) it is an inflammatory chronic and
demyelinating disease of the central nervous system, in which is known that
from their initial phase it can show alterations of some cognitive functions.

The present work approaches some of the possible neuropsychological

alterations observed in the pediatric form of MS."



OBJECTIVE To describe the profile of patient pediatric with EM and their
possible association with the clinical disability evaluated by the scale of Kurzke,
the images of Magnetic Resonance (MRI) and the neurophysiological technics.
METHODS 4 presented cases were assisted at the International Center of
Neurological Restoration, with diagnosis of MS relapse-remission. The study
included the analyses of attention functions, memory, language, visospacial
abilities and frontal executive functions, as well as their possible association
with the lesions observed by MRI and the alterations in the sensitive evoked
potentials. RESULTS All the patients presented alterations at cognitive
function, with major affectation of memory functions and the frontal executive
functions, besides others alterations in the neurophysiological studies and the
MRI. CONCLUSIONS The highest psychic functions were affected in all
patients, without apparent relationship with the localization of the lesions
observed at MRI, and with the degree of functional affectation from the
evaluation neurophysiological, still in the cases with mild-moderate disability.

Introduccién

La mayoria de los casos de esclerosis multiple (EM) tienen su comienzo en la
etapa de adulto joven, y su aparicién en edades pediatricas es poco frecuente,
aproximadamente entre el 3-5% (ej. de 8000 10,000 en Estados Unidos de
América) (1,3) menos del 1% de todos los casos de EM inician la enfermedad
cerca de los 10 afos (4) a diferencia de los adultos con EM, cerca del 95% de
los pacientes pediatricos debutan con la forma recaida remision, Entre .57
pacientes pediatricos con EM evolucionan hacia la forma secundariamente
progresiva de EM en aproximadamente 10 afios de evolucion de la
enfermedad. El tiempo medio estimado desde el inicio de los sintomas hasta la
aparicion de discapacidad esta entre los 28 y 29 afos. Asi, a pesar de lo
anterior, estos pacientes desarrollan discapacidad muy tempranamente, se
describen que antes de los 3 afios. En la pasada década, la literatura cientifica,
mostré un incremento de los pacientes con EM en edad pediatrica, con
diferencias en la forma de presentacion con relacion a la enfermedad en la

etapa adulta (5, 6).



El principal objetivo del estudio neurofisiolégico es detectar lesiones subclinicas
durante el proceso diagnostico. Los potenciales evocados auditivos y somato
sensoriales no suelen detectar afectacion subclinica en los nifios. Sin embargo,
los potenciales evocados visuales detectan afectacion del nervio Optico en
hasta 56% de los pacientes sin sintomas visuales (7, 8, 9).

La resonancia magnética es una herramienta principal en el proceso
diagnostico. En la adolescencia los hallazgos de la RM son similares a los de
los adultos, pero a edades menores las lesiones halladas en la RM pueden ser
muy diferentes (10). En los brotes agudos se puede ver afectacion difusa de la
sustancia blanca. Las lesiones presentan mayor grado de edema y muchas
veces son mal delimitadas. No son raras las lesiones en los ganglios basales.
Por lo tanto, los criterios de RM aplicados en la edad pediatrica tienen una
sensibilidad baja, de 52-54% en el primer brote y 67% en el segundo (11, 12).
En nifios menores de 10 afios, en el primer brote, solo un 37% cumple los
criterios de RM para EM. La presencia de lesiones perpendiculares al cuerpo
calloso y las lesiones cerebrales en sustancia blanca bien delimitadas da un
diagnéstico de EM con una especificidad practicamente del 100% a expensas
de una sensibilidad del 37%. Si solo hay uno de los dos hallazgos, la
sensibilidad aumenta al 79%, pero la especificidad cae al 63% (13, 14).

La evaluacién neurolégica esta incluida en el diagnéstico y esta incluye el
grado de discapacidad que puede ser evaluada por la EDSS. La evaluacion
neuropsicolégica, mediante el uso de baterias brinda informacion sobre las
alteraciones cognitivas identificadas desde el inicio de la enfermedad. Al igual
gue en los pacientes adultos, los pacientes pediatricos con diagndéstico de EM
presentan alteraciones en algunos de los dominios como son: el procesamiento

de la informacion, la memoria y las funciones ejecutivas. (12, 15, 16)



Método

Tipo de estudio: Se trata de un estudio de casos, realizado en el Centro
Internacional de Restauracion Neurolégica (CIREN), de La Habana, Cuba.
Universo y muestra: El universo estuvo constituido por cuatro pacientes en
edad pediatrica con diagnostico de EM recaida remision, diagnosticados segun
los criterios de McDonald de 2010, que fueron evaluados en el departamento
de Neuropsicologia de la institucion de referencia y que llevaran tratamiento
con Rebif. La edad promedio fue 14.75 afos (intervalo 12-17).

Las variables neuropsicoldgicas evaluadas fueron atencién, memoria, velocidad
de procesamiento de la informacion, funciones ejecutivas, lenguaje y
habilidades viso-espaciales. La variable clinica evaluada fue el grado de
discapacidad, las Imagenes de RMN y los potenciales evocados.

Instrumentos para evaluar el Perfil Neuropsicoldgico

El perfil neuropsicolégico fue evaluado utilizando la bateria neuropsicoldgica
que permite hacer una evaluacion integral en nifios con edades entre 5y 16
afios y explora las areas de Orientacion, Atencion/ Concentracién, Lenguaje,
Memoria, Funciones Ejecutivas, Procesamiento Viso-espacial, Lectura,

Escritura y Célculo.

A cada paciente se le aplico la escala de discapacidad de Kurtzke (EDSS) para
evaluar el grado de discapacidad. La misma mide 7 aspectos del estado
funcional del paciente, con criterios de puntuaciéon que van de 0 como examen

neurolégico normal hasta 10 que es equivalente a muerte por EM.

Para esta investigacion el instrumento neuropsicolégico Evaluacion
Neuropsicoldgica Infantil (ENI) fue sometido previamente a validacion por
criterios de expertos con el objetivo de excluir las posibles insuficiencias
metodoldgicas. Se seleccionaron siete expertos, que cumplieran el criterio de
cinco aflos o mas de experiencia en la especialidad de Psicologia. Cada
experto validé el cumplimiento de los cinco principios basicos para el
instrumento (razonable y comprensible, sensible de variaciones en el fendmeno
gue se mide, con suposiciones basicas justificables e intuitivamente razonables

y con componentes claramente definidos, derivables de datos factibles de
5



obtener, y no se sugirieron modificaciones, por lo que quedd validada la

pertinencia del instrumento.

Aspectos éticos Esta investigacion forma parte del proyecto de actuacion en
pacientes con EM del CIREN, aprobada por el Comité de Etica de esa
institucion. Ademas, se obtuvo el consentimiento informado escrito de todos los
participantes en el estudio, cuyas informaciones se mantuvieron en absoluta

anonimato y confidencialidad.

Obtencion, procesamiento y analisis de datos Para la recogida de la
informacion se utilizé la bateria neuropsicologica ENI y la EDSS, asi como, el

analisis de los resultados de los potenciales evocados y las imagenes de RMN.

Resultados

Caso No 1. Diagnéstico de EM. 10 dias de inicio de los sintomas.
RMN -1

VALDEZ VIERAERIKA
0496

Datos demogréficos y clinicos

Paciente femenina de 12 afos

EDSS: 2 puntos Incapacidad Leve.

PE: Afectado PEATC: Se constata ligera distorsibn morfolégica de los
complejos IV/V bilateralmente, mas marcada en el oido izquierdo. Resto de los

parametros dentro de limites normales.

IMR: En Vista con corte Axial se observan lesiones hipertensas en region

parietal izquierda, peri ventricular y otra en region frontal izquierda

Cl: Promedio



Neuropsicologia: Afectacion de memoria auditiva verbal y de las funciones

ejecutivas frontales.

Caso No 2. Diagnéstico de EM. Inicio de los sintomas 3 meses antes de la

evaluacion.
RMN -2:

CASAS CHAVEZ FRANK
485

Paciente masculino de 16 afios.

EDSS: 2 puntos. Incapacidad Leve

PE: Afectado PESSt: Se observan respuestas lumbares dentro de parametros
normales y respuestas corticales con valor limitrofe de latencia a la
estimulacion del tibial derecho; la estimulacién contralateral arroja franca
prolongacion en la latencia del componente P40, con incremento adicional en la
duracion del TCC de este lado.

RMN de Craneo: En esta Vista Axial se puede observar lesiones hiperintesas
en sustancia Blanca que circunda ambos ventriculos laterales

Cl: Promedio

Afectacion de la memoria auditiva verbal.



Caso No 3
Diagnéstico de EM. Inicio de la enfermedad a los 14 afios
RMN- 3

Paciente masculino de 17 afios

EDSS: 2 puntos Incapacidad Leve.
PE: Afectado: PEATC: Ausencia de complejo IV/V bilateralmente y pobre

definicién de onda Il del lado izquierdo. Resto dentro de limites normales.

PESSt: Potencial lumbar normal. Marcada prolongacion de latencia de la
respuesta cortical P40, que muestra ademas distorsion de su morfologia.
Incremento en duracion del TCC bilateralmente.

RMN: Corte axial donde se observa lesion Yuxtacortical parietal izquierda

Cl Promedio

No afectacion cognitiva. Sintomatologia ansiedad, depresion

Caso No 4. Diagnostico de EM. 6 afios de evolucion de la enfermedad
RMN-4

Paciente femenina de 14 anos de edad.

EDSS: 2 puntos. Incapacidad Leve.



PE afectados: PEV: Marcada prolongacion de latencia en respuesta P100 con
valores limitrofes para el ojo derecho. Se aprecia ademas morfologia atipica e
incremento en duracion de la respuesta evocada.

PESSt: Potencial lumbar normal. Respuesta cortical con marcada prolongacion
de latencia e incremento en duracion del TCC bilateralmente, mas acentuado
del lado derecho, donde se constata ademéas morfologia distorsionada y baja
replicabilidad del componente P40.

RMN: Corte axial donde se observan varias lesiones hiperintensas de aspecto
desmielinizantes en ambos hemisferios cerebrales

Cl Promedio.

Afectacion de la memoria auditiva verbal y de las funciones ejecutivas frontales.

Tabla 1. Perfil neuropsicologico de los pacientes evaluados

Variables cognitivas

Atencion

Memoria Visual

(Memoria Auditiva verbal\

unciones Ejecutivas

Lenguaje

Habilidades Visoespaciales

DISCUSION

Los casos reportados mostraron un compromiso de las funciones psiquicas
superiores, con mayor afectacion de la memoria auditiva verbal y las funciones
ejecutivas. Solo un paciente mostré6 un trastorno ansioso depresivo, este
resultado coincide con lo reportado por otros autores (17, 18, 19). No se
evidencia correlacion con el grado de discapacidad (20).

La RMN cerebral no mostro relacion aparente con el rendimiento cognitivo (21).



Los estudios neurofisiolégicos mostraron afectacion diferencial en cada
paciente. 3 de los casos tuvieron afectacion del PES, este resultado difiere con
los resultados de otros autores que plantean que solo se aprecia afectacion en

los potenciales visuales (22, 23, 24).

CONCLUSIONES
El grado de discapacidad y los cambios anatomo-funcionales observados
desde los resultados de la RMN, no aportaron elementos validos para
identificar compromisos temprano de las funciones psiquicas superiores en los
pacientes pediatricos con EM estudiados, en correspondencia con lo reportado
por otros autores.

RECOMENDACIONES
Sugerimos ampliar bateria de estudios con marcadores biologicos del liquido
cefalorraquidea y otros estudios de imagenes como espectroscopia para tener

mas elementos a la hora de realizar las correlaciones anatomofuncional.
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