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ABSTRACT

Moyamoya disease (EMM) is the result of progressive distal stenosis of the internal carotid arteries. There are no precise
data on the neuropsychological evolution in pediatric cases. The objective of the study was a descriptive analysis of the
cognitive, academic, and emotional profile in a pediatric case of EMM. At the time of diagnosis and during its evolution in
three moments, two pre-surgical evaluations and one post-surgical evaluation. Indirect method surgery with
encephaloduroarteriosinangiosis (EDAS) was performed. A decline was detected between the first and second evaluations in
visual attention, processing speed (PS), memory, and visual perception. In the third evaluation presented a fluctuating
evolution. Executive functioning together with PS, total 1Q, perceptual reasoning, and calculation of the fuel most
consistently affected during the three evaluations, which is consistent with what has been reported in the literature. His
emotional state was within the average range in the three moments. The surgical intervention provided subtle benefits in the
neuropsychological profile of the patient.

RESUMO

A Doenca de MoyaMoya (EMM) se caracteriza pela estenose progressiva distal das artérias carétidas internas. Ndo ha dados
precisos sobre a evolugdao neuropsicoldgica em casos pediatricos. O objetivo do estudo foi realizar uma analise descritiva do
perfil cognitivo, académico e emocional em um caso pediatrico de EMM nomomento do diagndstico e durante a sua
evolugdo em trés momentos, duas avaliagdes pré-cirirgica e uma pds-cirurgica. Foi realizada uma cirurgia com método
indireto com encéfalo-duro-artério-sinangiose (EDAS). Foi observado um declive entre a primeira e segunda avaliagdo em
atencdo visual, velocidade de processamento (VP), meméria e percepgdo visual. Na terceira avaliagdo foi apresentada uma
evolucdo flutuante. O funcionamento executivo junto com a VP, o coeficiente intelectual total, racionamento perceptual e o
calculo foi mais consistentemente afetado durante as trés avaliagBes, o que esta de acordo com o que se tem reportado na
literatura. Seu estado emocional se localizou no nivel médio nos trés momentos. A intervengdo cirurgica trouxe beneficios
sutis no perfil neuropsicoldgico da paciente.

Introduccion

La Enfermedad de Moyamoya (EMM) es un raro trastorno cerebrovascular que se caracteriza por una estenosis
progresiva de la parte distal de las arterias cardtidas internas y de sus ramas principales dentro del Poligono de Willis
(Ibrahimi, Tamargo, & Ahn, 2010; Kuroda & Houkin, 2008; Lee et al., 2011). El Moyamoya fue descrito por primera vez en
1969 por Suzuki y Takaku y toma el nombre de la palabra japonesa moyamoya que significa “soplo de humo” por la
apariencia que tiene en estudios de angiografia cerebral (Lamdnica, Ribeiro, Ferraz, & Tabaquim, 2016). La EMM tiene una
distribucion de presentacién bimodal por edad, aumentando su incidencia en nifios menores de 10 afios y en adultos de 40
afios (Hertza et al., 2014).

La prevalencia e incidencia anual en Japon es de 3.16 y 0.35 por cada 100 000 habitantes (Kuroda et al., 2004; Takanashi,
2011) y se presenta aproximadamente en el 6% de los casos de enfermedad cerebrovascular en nifios (Lamonica et al., 2016).
En Meéxico, sélo se cuenta con el registro de Enfermedad cerebro vascular (ECV) en pacientes adultos de un centro
hospitalario ubicado en la capital del pais realizado entre 1990 y 2015, observdndose que la EMM se presentd en 0.03% de
los 4 481 pacientes que llegaron al servicio de neurologia (Arauz et al., 2018; Nathal, Serrano-Rubio, Maciel, & Arauz, 2018).
No se cuentan con datos respecto a pacientes pediatricos.

Los pacientes pediatricos generalmente inician con un evento isquémico transitorio (EIT) con presencia de debilidad
motora y/o trastornos del lenguaje (Lee et al., 2011), mientras que en los adultos es mas comdn un evento hemorragico
(Ibrahimi et al., 2010; Kuroda et al., 2004; Takanashi, 2011; Weinberg, Rahme, Aoun, Batjer, & Bendok, 2011) acompafado
de cefalea, convulsiones, hemiparesia y disartria (Takanashi, 2011).

Los hallazgos neuropsicoldgicos en pacientes pediatricos no han sido consistentes y en su mayoria se han enfocado a
evaluar los procesos cognoscitivos con la puntuacién total de las escalas Wechsler. En algunos estudios se ha reportado una
puntuacién de Coeficiente Intelectual Total (CIT) dentro del rango promedio (Hsu, Kuo, Hua, & Yang, 2014; Lee et al., 2011)
mientras que en otros estudios se refieren puntuaciones significativamente mas bajas en comparacién a los datos normativos
(Hogan, Kirkham, Isaacs, Wade, & Vargha-Khadem, 2005; Kuroda et al., 2004; Williams et al., 2017). Hay estudios que han
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asociado la baja puntuacién del CIT a variables como el dafio bilateral (Williams et al., 2017) y a la edad del paciente (Ishii,
Takeuchi, Ibayashi, & Tanaka, 1984). También se ha reportado que la puntuacién del CIT cambia a lo largo de la evolucién
natural de la enfermedad, por ejemplo los pacientes que se evaluaron entre 5 y 10 afios o mas de 10 afios después de la
presentacion inicial de los sintomas de la EMM tuvieron una puntuacidn significativamente mas baja en comparacién con
quienes se evaluaron en los primeros 5 afios después de haber presentado los sintomas iniciales (Imaizumi, Imaizumi, Osawa,
Fukuyama, & Takeshita, 1999).

Los estudios que reportan una evaluacién neuropsicolégica mas extensa mencionan que pacientes pedidtricos con EMM
presentan alteracion en la velocidad de procesamiento (VP) asociada a mayor duracidn de la enfermedad y mayor extension
de la lesion (Hsu et al., 2014; Williams et al., 2012). También se han reportado fallas en memoria episddica y funcionamiento
ejecutivo (FE) principalmente en fluidez verbal, planeacidn, organizacién y automonitoreo (Williams et al., 2012).

El tratamiento quirdrgico es el mds eficaz para la EMM y su objetivo es promover la neoangiogénesis al inducir la
formacion de vasos colaterales, restaurar la perfusiéon bloqueada de areas cerebrales y favorecer la reduccién de eventos
isquémicos recurrentes (Acker, Fekonja, & Vajkoczy, 2018; Baaj et al., 2009). Existen diferentes tipos de tratamiento
quirargico entre los que se encuentran la revascularizacion directa, pero los métodos indirectos como la
encefalomiosinangiosis (EMS) y la encefaloduroarteriosinangiosis (EDAS), basados en la neovascularizacion de la superficie
cortical a través de una via angiogénica con injertos de pediculos, son los indicados en casos pediatricos (Acker et al., 2018;
Baaj et al., 2009).

Existen pocos estudios en los que se reportan cambios cognoscitivos antes y después del tratamiento quirdrgico en
pacientes pediatricos. Lee et al. (2011) refieren que el 17% de los pacientes tuvo una adecuada evolucion neuroldgica con
erradicacién de EIT y las crisis convulsivas. También presentaron una mejoria significativa en la puntuacién del Cl ejecutivo
después de la cirugia, mientras que las puntuaciones del CIT, de la VP y del lenguaje se mantuvieron en el mismo nivel antes y
después de ésta. Se concluyd que los pacientes pediatricos con EMM se beneficiaron de la cirugia por EDAS.

En un estudio de casos donde se realizaron tres evaluaciones neuropsicoldgicas después de la cirugia con EDAS a un nifio
de 5 afios y 2 meses y a una nifia de 7 afios 9 meses para observar su evolucion en el perfil cognoscitivo, las puntuaciones de
los instrumentos empleados fueron fluctuantes, sobre todo en el niflo mas pequeiio. A pesar de las diferencias de edad y de
la perfusidn cerebral evaluada con estudios de imagen por Tomografia Computarizada (TC) con DIAMOX, ambos pacientes
presentaron un dafio severo y persistente en el reconocimiento tactil en las tres evaluaciones. Comparando con los datos
normativos, los autores concluyeron, que ambos casos presentaron una tendencia a mejorar puntuaciones en la ultima
evaluacion (Bowen et al., 1998).

El estudio de Ishii etal. (1984) mostréo que un grupo de 19 pacientes pediatricos con EMM tuvieron una marcada
disminucién de la puntuacién de CIT en la evaluacidén prequirurgica y el Cl ejecutivo mejoré después de la cirugia en 10
pacientes. Los resultados se correlacionaron con el incremento del flujo sanguineo cerebral evaluado con un método de
inhalacién XE, el cual aumento en un 11.4% después de la cirugia.

La EMM representa un riesgo importante en la evolucion cognoscitiva de los nifios por su asociacion con la hipoperfusion
cerebral y la presencia recurrente de ECV (Fang et al., 2016), por lo que es necesario estudiar las alteraciones cognoscitivas
que se presentan en esta enfermedad para proponer una intervencidon neuropsicoldgica que mejore su calidad de vida. El
objetivo del presente estudio fue realizar un analisis descriptivo del perfil cognoscitivo, académico y emocional en un caso
pediatrico con EMM. Se realizdé una evaluacidn neuropsicoldgica longitudinal en tres momentos especificos considerando el
tipo de intervencidn quirurgica que recibid. La paciente fue evaluada: 1) 5 afos después del primer ECV isquémico; 2) 7
meses después de la primera evaluacion y 3) 8 meses después de haber recibido intervencion quirirgica con EDAS.

Descripcion del caso

En la tabla 1 se muestran las caracteristicas sociodemograficas de la paciente, asi como las edades en que se realizaron las
evaluaciones. Esta paciente provenia del servicio de neurocirugia y neurologia pedidtrica de un centro hospitalario del
Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS). Una vez realizado el diagndstico de EMM por un neurdlogo y neurocirujano,
después de recibir la explicacion correspondiente, los padres firmaron un consentimiento informado (avalado por el IMSS: R-
2018-785-003) y se llevd a cabo una evaluacion neuropsicoldgica para monitorear la evolucion de la EMM. Se realizd una
segunda evaluacion siete meses después. Posteriormente, la paciente fue sometida a procedimiento quirurgico por EDAS
unilateral derecho y se le evalué 8 meses después del procedimiento quirurgico.
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Tabla 1. Caracteristicas demograficas de la participante
Género Femenino

. L. Primer evento 9 afos 1 mes
Edad de la ECV isquémica .
Segundo y tercer evento 12 afios 4 meses

Diagndstico EMM

Edad de diagndstico 14 afios 7 meses

Edad de primera evaluaciéon NP 14 afios 7 meses

Edad segunda evaluacién NP 15 afios 2 meses

Edad tercera evaluaciéon NP 15 afios 11 meses

Area de lesién Sustancia blanca, corona radiada y centro semioval bilateral.
Tipo de Intervencion Quirudrgica: EDAS

ECV: enfermedad vascular cerebral, EMM: enfermedad de Moyamoya, NP: neuropsicoldgica, EDAS:
encéfaloduroarteriosinangiosis

Instrumentos de Evaluacién
Las evaluaciones neuropsicolégicas realizadas consideraron el funcionamiento cognoscitivo global, las habilidades
académicas y el indice de problemas emocionales. En las tres evaluaciones se aplicaron los mismos instrumentos.

a) Funcionamiento Intelectual. Escala Wechsler de Inteligencia cuarta edicién -WISC-IV- (Wechsler, 2007).

b) Atencion visual y verbal. Subpruebas de atencion de la Evaluacion Neuropsicoldgica Infantil en ENI-2
(Matute, Rosselli, Ardila, & Ostrosky, 2013).

c¢) Memoria verbal: Subpruebas de memoria verbal de la ENI-2, lista de palabras e historia, codificacién y
evocacion (Matute et al., 2013).

d) Memoria no verbal: Memoria de la Figura de Rey (Rey, 2003) .

e) Funcionamiento ejecutivo: Se evaluo la flexibilidad cognitiva con el Wisconsin Card Sorting Test (WCST)
(Heaton, Chelune, Talley, Kay, & Curtis, 1997), planeacion con la Towel of London Test (TOL) (Culberston & Zillmer,
2005) y la Fluidez verbal y no verbal (FV, FNV) con las subpruebas de fluidez de la ENI-2 (Matute et al., 2013).
También se utilizaron los indices de memoria de trabajo (IMT) y de velocidad de procesamiento (IVP) del WISC-IV
(Wechsler, 2007).

f)Lenguaje. indice de comprensién verbal (ICV) del WISC-1V (Wechsler, 2007).

g) Habilidad visoespacial. indice de razonamiento perceptual (IRP) del WISC-IV (Wechsler, 2007).

h) Habilidades académicas: Se aplicaron subpruebas de lectura, escritura y aritmética de la Bateria
Neuropsicoldgica para la Evaluacion de los Trastornos del Aprendizaje (BANETA) (Yafiez & Prieto, 2013).

i) Estado emocional y conductual: Se aplicé el autoinforme y el informe de los padres del Sistema de Evaluacion
para Nifios y Adolescentes (SENA) (Fernandez-Pinto, Santamaria, Sdnchez-Sanchez, Carrasco, & del Barrio, 2015). Se
consideraron las puntuaciones de los indices: global de problemas, problemas emocionales y problemas
conductuales.

Padecimiento Actual

La paciente inicid su padecimiento en diciembre de 2011 (a los 9 afios y 1 mes) con cefalea intensa y parestesia del brazo
izquierdo que evoluciond a un cuadro de hemiparesia izquierda con pérdida del estado de alerta, motivo por el cual se le
realizé una (TC) que evidencié una ECV isquémica en sustancia blanca (figura 1A). La angiografia cerebral mostré estenosis
de la Arteria Cardtida Interna (ACI) (figura 1B). En marzo de 2015 presentd un segundo y tercer ECV isquémico bilateral en
area de arteria cerebral media presentando paralisis del brazo izquierdo, bradilalia y cefalea moderada.

1
Desde la primera ECV, le prescribieron acido acetilsalicilico (0 - O - /2) a los 12 afios de edad coxcarbamacepina (0 - O -
1), la cual se retiré en mayo de 2016, por indicacion médica porque no se corrobord la presencia de crisis convulsivas. En el
afio 2017 se le diagnostic6 EMM por lo que a la edad de 15 afios 3 meses fue sometida a EDAS unilateral en hemisferio
derecho.
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Figura 1 Estudios de imagen de la paciente. A: TC que evidencia la presencia de eventos vasculares en corona radiada
bilateral, sustancia blanca; B: Evidencia de EMM angiografia cerebral con “soplo de humo”; C: Angiografia cerebral
postquirurgica, evidencia de revascularizacion cerebral
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Analisis del caso

Las puntuaciones (escalares, t o indice) se convirtieron a puntuaciones z para facilitar la comparacion de los datos a través
del tiempo y se realizd una clasificacion del desempefio cognocitivo en diferentes categorias clinicas de funcionamiento a
partir del grado en que las puntuaciones se alejaron del rango normal.

Tabla 2. Puntuaciones z de las dreas evaluadas en el perfil cognocitivo de la paciente

Evaluacion

Medida Neuropsicoldgica Primera evaluacion Evaluacion prequirurgica L.
postquirirgica
CIT WISC-IV -1,1%* -1, 7%** -1, 7%**
Atencidn visual
ENI-2 atencidn visual -2,0%** -2, 0% x** -1,3*
Atencidn verbal
ENI-2 atencidn verbal -0,32 -1,0* -1,3*
Memoria verbal ENI-2
Codificacidn -0,32 0,32 0,72
Evocacion 0,0° -0,32 -0,52
Memoria visual
Figura de Rey 1,72 -0,7* 0,52
Lenguaje
WISC-IV ICV -0,32 -0,52 -0,52
Habilidades visoespaciales
WISC-1V IRP -1,4%* -1,5%* -1,8%**
Figura de Rey (copia) 1,72 -1,0* 0,42

Funcionamiento Ejecutivo
Memoria de Trabajo

WISC-IV IMT -0,42 -1,9%** -1, 7%**
Velocidad de Procesamiento

WISC-IV IVP -1,3* -1,5%* -6, 1 ¥ ***

Fluidez Verbal

ENI-2 FV -0,32 0,0° 0,32

Fluidez no verbal

ENI-2 FNV -1,3* -0,52 -1,3**
Flexibilidad Cognitiva
WCST errores -1,3* -1,6%** -0,52
W(CST perseveraciones -1,1* -0,7* -0,12
W(CST categorias -0,7* -1,0* -1,0*

Planeacion
TOL movimientos -2, 7X*H* -1,6%** -1,9%**
TOL correctas 0,9* -1,5%* 0.42
TOL violaciones a la regla 0,32 0,32 0,32
TOL tiempo total 0,12 -0,7* -0,8*

Cl coeficiente intelectual; CIT coeficiente intelectual total, WISC-IV Escala Wechsler para nifios versidon cuarta versién ; ENI-2 Evaluacion
neuropsicoldgica infantil segunda edicién, ICV indice de comprensidn verbal; IRP indice de razonamiento perceptual; IMT indice de
memoria de trabajo; IVP indice de velocidad de procesamiento; FV fluidez verbal; FNV fluidez no verbal, WCST test de clasificacion de
tarjetas Wisconsin; TOL torre de Londres.

2-0.5 y puntuaciones superiores, promedio-arriba del promedio

*-0.6 a -1.2 promedio bajo

**.1.3 a-1.6 deterioro leve

*** _1.7 a-2.0 deterioro moderado

**** 2.0 0 menos deterioro grave
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Tabla 3. Puntuaciones z obtenidas en las tareas de la BANETA que evaltan las habilidades académicas

. .. Evaluacién Evaluacién
Subprueba BANETA Primera evaluacion L L.
prequirurgica postquirurgica
Lectura Palabras frecuentes (T) -0,9* -0,9* -0,52
Palabras infrecuentes (T) -0,7* -0,62 -0,6*
Pseudopalabras (T) 0,8* 0,02 0,62
Palabras homéfonas (T) 0,42 -0,0° 0,12
Palabras leidas (A) 0,52 0,9* 0,72
Comprension de érdenes escritas (A) 1,22 -0,8* -0,8*
Comprension de textos (C) -0,6* -0,6* -0,6*
Escritura Palabras frecuentes (T) -0,8* -0,6* -0,7*
Palabras infrecuentes (T) -1,1* -0,7* -0,42
Pseudopalabras (T) -0,7* -1,1* -0,12
Palabras escritas (A) 0,6* -0,7* 0,62
Dictado de textos (A) 0,7* 0,72 0,92
Aritmética Comparacién de niimeros (A) -1,6%* -3, 4%k -0,6*
Operaciones aritméticas orales (A) -3, % x** -2, 2% ¥k -1,8%**
Operaciones impresas (A) -1,6%** -0,6* 0,42
Problemas aritméticos (A) -2,2%**% -1,8%** -1,8%**

BANETA bateria neuropsicolégica de los trastornos del aprendizaje; T tiempo en segundos; A Aciertos
@-0.5 y puntuaciones superiores, promedio-arriba del promedio

*-0.6 a -1.2 promedio bajo

**.1.3 a -1.6 deterioro leve

**%* .1.7 a -2.0 deterioro moderado

**%%* _2.0 0o menos deterioro grave

Tabla 4. Resultados de las puntuaciones Z obtenidas en la escala SENA para el estado emocional y conductual.

Primera Evaluacion Evaluacion
evaluacion prequirurgica posquirurgica
Autoinforme
SENA IGP 0,42 -0,52 -0,42
SENA IPE 0,22 -0,12 0,12
SENA IPC 0,42 -0,8* -0,9*
Informe familiar
SENA IGP 0,12 0,22 -1,3%*
SENA IPE -0,12 0,0a -1,2*
SENA IPC -0,22 -0,22 -0,9*

SENA sistema de evaluacidén de nifios y adolescentes; IGP indice global de problemas; IPE indice de problemas emocionales;
IPC indice de problemas conductuales.

2-0.5 y puntuaciones superiores, promedio-arriba del promedio

*-0.6 a -1.2 promedio bajo

**.1.3 a-1.6 deterioro leve

*** _1.7 a -2.0 deterioro moderado

**%* _2.0 0 menos deterioro grave
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Primera evaluacidn: Se realizé cuando la paciente tenia 14 afios 7 meses, después de los tres eventos isquémicos, siendo los
principales resultados:
Funcionamiento Cognoscitivo (tabla 2):
Rango promedio o arriba del promedio: Atencidn verbal, memoria verbal y no verbal, ICV, IMT, copia de la Figura de Rey,
FV y violaciones a la regla y tiempo total de la TOL.
Rango promedio bajo: CIT, IVP, FNV y WSCT en errores, perseveraciones y categorias realizadas.
Rango con deterior leve o deterioro grave: IRP, atencion visual y movimientos totales de la TOL.
Habilidades académicas (tabla 3):
Rango promedio o arriba del promedio: Velocidad de lecturas pseudohomodfonas, precision de lectura de palabras y
comprension de érdenes escritas.
Rango promedio bajo: Velocidad de lectura de palabras frecuentes, infrecuentes y pseudopalabras; comprensién de
lectura de textos, asi como en las tareas de velocidad de escritura de palabras frecuentes, infrecuentes, pseudopalabras,
precision de escritura de palabras y en el dictado de textos.
Rango con deterioro leve o con deterioro moderado-grave: Mostré dificultades en el area aritmética en la capacidad de
comparacién de nimeros. Calculo de operaciones impresas, operaciones aritméticas orales y problemas aritméticos.
Estado emocional y conductual (tabla 4): En ambos cuestionarios se encontraron indices dentro del rango promedio.

Segunda evaluacidn: Se realizd cuando la paciente tenia 15 afios 2 meses. Durante esta etapa la paciente inicié protocolo de

preparacién para ser sometida al (EDAS), por lo que los datos representan su rendimiento prequirdrgico:

Funcionamiento cognitivo
Rango promedio o arriba del promedio: memoria verbal, CIV, FV y FNV y violaciones a la regla de la TOL.
Rango promedio bajo: atencidn verbal, memoria visual, copia de la Figura de Rey y perseveraciones y numero de
categorias concluidas en WSCT.
Rango de deterioro leve o moderado-grave: IRP, IVP, CIT, IMT, y respuestas correctas de la TOL. cantidad de errores en
WSCT y cantidad de movimientos de la TOL.
Rango de deterioro grave se ubicd la atencion visual.
En la evaluacién prequirdrgica, mostré un perfil con mas datos dentro del rango promedio bajo en comparacién a la
primera evaluacion. El declive mas importante se observo en las tareas de la Figura de Rey (copia 1.7 a -1.0 puntuaciones
z ) y de memoria (1.7 a -0.7 puntuaciones z). También mostré puntuaciones mas bajas en CIT (-1.1 a -1.7 puntuaciones z),
atencién verbal (-0.3 a -1.0 puntuaciones z), IMT (-0.4 a -1.9 puntuaciones z), cantidad de repuestas correctas en la TOL
(0.9 a -1.5 puntuaciones z) y tiempo total de la TOL (0.1 a -0.7 puntuaciones z).

Habilidades académicas:
Rango promedio: velocidad de lectura de pseudopalabras y pseudohomdfonas, precision en la lectura de palabras,
velocidad de escritura de palabras frecuentes y dictado de textos.
Rango promedio bajo: velocidad de lectura de palabras frecuentes e infrecuentes, comprensién de lectura de érdenes
escritas, compresion de textos, velocidad de palabras infrecuentes, pseudopalabras y precision de escritura de palabras
Rango de deterioro moderado-grave: El drea de aritmética persistié con un rendimiento bajo ya que, aunque algunas
puntuaciones mejoraron siguieron ubicandose dentro de un deterioro leve a grave. En la tarea de comparacion de
nimeros se observd una puntuacidn mas baja (-1.6 a -3.4 puntuaciones z), pero sus puntuaciones mejoraron en
operaciones aritméticas orales (-3.1 a -2.2 puntuaciones z), operaciones impresas (-1.6 a -0.6 puntuaciones z) y problemas
aritméticos (-2.2 a 1.8 puntuaciones z).

Estado emocional y conductual:
Las puntuaciones se ubicaron dentro del rango promedio, sin embargo, se observd que las tres puntuaciones del
autoinforme de la paciente, indice general de problemas (IGP), indice de problemas emocionales (IPE) y el indice de
problemas conductuales (IPC), mostraron una tendencia a bajar a pesar de seguir ubicandose dentro del rango promedio
excepto por el (IPC) el cual llegé al rango de promedio bajo.

Tercera evaluacion: Se realizé seis meses después de la intervencidn quirudrgica cuando la paciente tenia 15 afios 11 meses.
Funcionamiento cognitivo:
Rango promedio a promedio alto: memoria verbal, memoria visual, ICV, copia de la Figura de Rey, FV, WSCT
perseveraciones y errores y violaciones a la regla en TOL.
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Rango promedio bajo: atencidn visual y verbal, categorias logradas en el WSCT, tiempo total de ejecucidn de la TOL.
Rango con deterioro leve-grave: FNV se ubicé en un rango con deterioro leve. Tanto el CIT, IRP, IMT, movimientos totales
de la TOL se ubicaron dentro de un rango con deterioro moderado y la VP en un deterioro severo.
A pesar de que se observaron fluctuaciones en su perfil, sin un patron claro de mejoria, algunas puntuaciones se
acercaron mas al rango promedio en comparacion a la evaluacién prequirdrgica, por ejemplo atencién visual (-2 a -1.3
puntuaciones z), copia y memoria de la Figura de Rey (-1 a 0.4 y -0.7 a 0.5 puntuaciones z, respectivamente), la FNV (-1.6
a 0.5 puntuaciones z), las puntuaciones de errores y perseveraciones de WSCT (-1.6 a 0.5 y -0.7 a -0.1 puntuaciones z,
respectivamente), cantidad de respuestas correctas en la TOL (-1.5 a 0.4 puntuaciones z). En contraparte, el IVP (-1.5 a -
6.1 puntuaciones z) e IRP (-1.5 a -1.8 puntuaciones z) tuvieron puntuaciones mds bajas en comparacion a la evaluacién
prequirdrgica.

Habilidades académicas:
Su ejecucion mostrd una evolucion favorable, la mayoria de las puntuaciones presentaron una tendencia a acercarse al
rango normal. Las tareas de lectura se ubicaron dentro del rango promedio, excepto en comprensién de érdenes escritas
y de textos, las cuales se mantuvieron en el mismo nivel de la evaluacion anterior en un rango abajo del promedio (-0.8 y -
0.6 puntuaciones z, respectivamente).
Rango promedio: velocidad y precision de escritura de palabras, excepto la velocidad de escritura de palabras frecuentes.
El drea de aritmética también mostréd una mejoria en su desempeio. Mejord en la tarea de comparacion de numeros
(-3.4 a -0.6 puntuaciones z), operaciones aritméticas orales (-2.2 a 1.8 puntuaciones z) y la tarea de operaciones impresas
(-0.6 a 0.4 puntuaciones z). El area de resolucidn de problemas aritméticos se mantuvo con la misma desviacidn respecto
a la media ( -1.8 puntuaciones z) con deterioro moderado.

Estado emocional y Conductual:
El informe de la paciente mostré un promedio bajo en el indice de problemas conductuales IPC (-0.9 puntuaciones z) y el
informe familiar mostré puntuaciones abajo del promedio en los tres indices evaluados por el SENA: IGP, IPE, IPC. Aunque
no tienen una desviacion muy importante en relacidn con el rango normal, mostré un sutil incremento en problemas de
tipo emocional y conductual reportado por la madre.

Discusion

Este estudio de caso tuvo como objetivo realizar un analisis descriptivo del perfil cognoscitivo, académico y emocional en
una paciente pediatrica con diagndstico de EMM vy evaluar los efectos neuropsicolégicos después de un tratamiento
quirdargico con EDAS.

Como se refiere en la literatura (Lee et al.,, 2011), la paciente debuté con una ECV isquémica a los 9 afios 1 mes
manteniéndose en observacidn y con tratamiento con acido acetilsalicilico. Fue hasta los 14 afios 7 meses cuando se le dio el
diagnostico formal de EMM. Posteriormente, como se describe en la literatura (Acker etal., 2018) se le sometié a
procedimiento quirdrgico con EDAS para evitar ECV recurrentes y promover la revascularizacion cerebral.

A partir de los datos de las evaluaciones realizadas en diferentes momentos de la EMM, se pudo observar que, aunque la
paciente recibié tratamiento farmacoldgico y quirdrgico, presentd un deterioro cognoscitivo importante. Como lo reportan
Imaizumi et al. (1999), durante la primera evaluacién neuropsicoldgica la paciente presentd una puntuacién baja de CIT,
ademads de deficiencias en el IVP, FNV vy flexibilidad cognitiva (WSCT), IRP, atencion visual y en planeacién (movimientos
totales en TOL). También, presentd lentificacion en la lectura y escritura, mientras que en aritmética se mostré
consistentemente afectada.

Las alteraciones pueden explicarse parcialmente debido a la localizacién de la lesién producto de la ECV isquémica; con
afectacion de sustancia blanca bilateral (corona radiada), siendo el lado derecho el mas afectado. La corona radiada contiene
fibras nerviosas que forman a la capsula interna, la cual tiene conexiones importantes con areas prefrontales dorsolaterales y
ventromediales, lo que puede relacionarse con las fallas en flexibilidad y planeacién de la paciente (Sullivan, Zahr, Rohlfing, &
Pfefferbaum, 2010). Asimismo, las alteraciones en sustancia blanca afectan la VP, lo que a su vez pudo influir en la velocidad
de lectura y escritura. Las lesiones en la corona radiada se han asociado con problemas en la realizacién de operaciones
numeéricas y razonamiento numérico debido a sus conexiones temporoparietales, lo que se presentd en este caso (van
Eimeren, Niogi, McCandliss, Holloway, & Ansari, 2008).
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Como la EMM es considerada como una patologia crénica que genera hipoperfusidon sanguinea, es posible que el
deterioro se observe a largo plazo como han reportado Hsu et al. (2014), Imaizumi et al. (1999) y Williams et al. (2017). Esto
podria relacionarse con el declive en general de algunas puntuaciones que obtuvo la paciente durante la segunda evaluacion,
sobre todo en atencidn visual, VP asi como en la copia y memoria de la figura de Rey.

Por otra parte, al igual que reportan estudios previos (Fang et al.,, 2016), en este caso se encontraron deficiencias
importantes en el FE que se mantuvieron en las tres evaluaciones (FNV, IVP, IMT, planeacion y flexibilidad), esto pueden
explicarse, no solo por el drea de la lesidn de la ECV recurrente, sino también por la afectacion de la hipoperfusion cerebral
de la arteria cerebral anterior (ACA), la cual nutre los circuitos frontotemporoparietales, y que a su vez influye en el
rendimiento académico, sobre todo en calculo (Takagi, Miyamoto, & COSMO-Japan Study Group, 2015). Por otra parte, el CIT
de la paciente fue la puntuacién que no presentd cambios a lo largo de las tres evaluaciones y se ubicé entre un rango
promedio bajo y un rango con deterioro moderado, lo que usualmente se asocia a la disminucion del flujo sanguineo cerebral
(Weinberg et al., 2011).

Durante la evaluaciéon postquirurgica la paciente mostrd fluctuaciones en su perfil, observandose una ligera tendencia a la
mejoria, sobre todo en procesos cognitivos como atencién visual, copia y memoria de figura de Rey, FNV, flexibilidad
cognitiva y calculo. Estos resultados eran esperados ya que el objetivo de la cirugia fue promover la revascularizacién
cerebral para ayudar a la recuperacion funcional (Acker et al., 2018). Asimismo, el presente caso concuerda con estudios
previos donde se reporta que el CIT y el IVP se mantienen en el mismo nivel antes y después de la cirugia (Lee et al., 2011).

El estado emocional y conductual evaluado con un autoinforme de la paciente y el reporte familiar contestado por la
madre presentaron una tendencia a alejarse del rango normal, por lo que puede existir riesgo de que en una evaluacién
posterior, la paciente presente problemas en el estado de animo y conducta. Se ha reportado que los nifios que tuvieron
dafio cerebral adquirido tienden a presentar problemas en dichas areas (Kirkwood et al., 2000), pero dichos problemas
tienen una relacion importante con el ambiente familiar, el tipo de crianza y las secuelas neuroldgicas (Anderson, Catroppa,
Haritou, Morse, & Rosenfeld, 2005). La paciente de este estudio no presentd secuelas neuroldgicas graves como hemiparesia,
hemiplejia o crisis convulsivas; pero no se tuvo control sobre variables psicosociales que podrian estar influyendo en la
tendencia a mostrar mas dificultades en dichas areas.

Los resultados presentados demuestran que el andlisis neuropsicolégico de una paciente con EMM en edad pediatrica
brinda una gran cantidad de informacion que puede pasar inadvertida por otros especialistas de la salud. Aparentemente la
paciente parecia asintomatica, sin embargo, al realizar la evaluacién neuropsicoldgica se hicieron evidentes alteraciones
cognoscitivas y académicas que le provocaban dificultades para sobrellevar las tareas cotidianas, sobre todo en el ambito
escolar.

En este caso se encontré que la paciente con EMM presentd un perfil heterogéneo y fluctuante, evidenciando las
dificultades para determinar lo efectos propios de la patologia y la ventaja de mantener a este tipo de pacientes en
observacidn constante que no solo sea médica, sino también neuropsicolégica. No se observé un patrén claro de evolucidn
antes y después de la cirugia, lo que sugiere, que el tratamiento quirurgico por si solo no representa la Unica manera de
intervenir en estos casos. Es posible que esta paciente se viera beneficiada de un programa de intervencidn neuropsicoldgica
para mejorar su calidad de vida.

Hasta donde sabemos, este es uno de los primeros estudios de seguimiento que evalian diferentes procesos
cognoscitivos en una paciente pediatrica con EMM que fue tratada quirdrgicamente con EDAS, el cudl es un método poco
comun en el pais.

En conclusion, el estudio de la EMM brindé una gran oportunidad para explorar la evolucion cognoscitiva de una
enfermedad crdnica que afecta directamente al sistema nervioso central en la edad pediatrica y evidenciar los beneficios de
la exploracién neuropsicoldgica y del tratamiento quirdrgico en este tipo de casos. Asimismo, sera importante brindar nuevas
opciones de intervencidon como la neuropsicoldgica y emocional, que complementen el tratamiento de los casos de EMM vy
de daio cerebral infantil.

Las limitaciones del estudio corresponden a los pocos casos de EMM encontrados, cabe mencionar que en México es una
entidad rara y luego de 3 afios de busqueda en dos centros nacionales de concentracion de pacientes neurolégicos se pudo
captar este caso.
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