RETRASO GLOBAL DEL DESARROLLO

Introduccion

El Desarrollo Neuroldgico es una parte importante en la valoracién de un nifio en crecimiento.
La alteracién en la adquisicion de las habilidades en el neurodesarrollo es debida a una gran
variedad de procesos que afectan al Sistema Nervioso Central, sin embargo, la afeccion en
alguno de los diferentes sistemas sensitivos, puede alterar el desarrollo e interferir en el
desarrollo normal de los nifos. Las alteraciones del neurodesarrollo se dividen en tres grupos:
Retraso Global del Desarrollo (RGD) / Retraso Mental (RM), Trastornos del espectro autista /
Trastorno generalizados del desarrollo, Trastorno especifico del lenguaje.

El RGD, se estima que afecta del 1 al 3% de los nifios menores de 5 afios. Solo se logra saber su
etiologia en 1/5 de los RGD siendo las causas principales las cromosopatias y las alteraciones
estructurales del cerebro. Se desconoce cuantos RGD se deben a un EIM (Error Inanto del
Metabolismo), aunque segln algunos autores es el 1-3%. Dentro de los EIM los mas frecuentes

son las academias organicas, alteraciones de las vias de aminodcidos y las mucopolisacaridosis.

Definicion

El Retraso Global del desarrollo se define como el retraso en 2 o mas de las areas del
desarrollo, dentro de las que se encuentran: motor fino y grueso; lenguaje y habla; funciones
cognitivas; desarrollo personal social y actividades de la vida diaria. En terminos generales es
debido a una afeccién del Sistema Nervioso Central (encefélico). Este retraso en las habilidades
debe de ser de 2 desviaciones estandares en comparacion con las habilidades esperadas para
su edad. Este término se aplica para niflos menores de 5 afios. Para edades mayores se aplica
el término de retraso mental, en vista que el Coeficiente Intelectual (Cl) es una medida mas
objetiva.

Hay que diferenciar el retraso individual de alguna de las areas del desarrollo, como puede ser
el caso retraso en el lenguaje, en drea motora o personal social. En estos casos el diagndstico
es especifico del area con retraso.

El RGD no es sinénimo de RM, ya que éste se refiere al retraso en el drea cognitiva, un RM
aparente puede ser debido a otras condiciones diferentes a las dreas cognitivas, como una
Paralisis Cerebral (afeccion de tipo Motora) enfermedades neuromusculares e incluso una
deprivacién social causas que, no necesariamente comprometen el area cognitiva, pero por su
desempeno, pueden aparentar su compromiso.

El diagnodstico de Retraso Mental seguin el manual de diagndstico de enfermedades mentales

DSM-IV-R requiere una medicidon de inteligencia que solo se puede realizar en nifios mayores,



ademads de un déficit en su funcién adaptativa, sin embargo podemos utilizar de acuerdo a la
edad cronoldgica, Mc Carthy (<6 afios) y WISC-R (26 afios) con una media de 100, DS 15. Cl
considerado normal: 100-80, Cl limitrofe o borderline: 85-70, RM leve: RM moderado: 55-40,
RM grave: 40-20, RM severo: < 20).

Es importante una vigilancia del Neurodesarrollo para llegar a un diagndstico temprano de

RGD.

Abordaje clinico

Lo mas importante en el estudio de pacientes con sospecha de RGD, es la realizacién de una
historia clinica.

Esta historia debe de incluir antecedentes familiares de enfermedades que cursen con el
mismo problema, existen enfermedades con diferentes tipos de herencia, un punto a
determinar en este sentido es la existencia de algun grado de consanguinidad.

La historia perinatal, nos puede indicar una afecciéon al SNC durante este periodo, ya sea
infeccioso, de circulacion cerebral u otro factor.

La determinacién del desarrollo psicomotor es fundamental para sospechar el diagnédstico.
Existen varias pruebas para determinar un buen desarrollo neuroldgico, uno de los mas
utilizados es la escala de Denver. Con la determinacion del desarrollo se puede pensar si existe
una encefalopatia fija, estatica o no progresiva, o bien si se trata de una encefalopatia
progresiva, caracterizada por pérdida de habilidades ya adquirida, este grupo de
enfermedades se presenta como una regresién del desarrollo, motivo de otro tema en este
manual.

Con la historia clinica junto con la exploracion fisica se puede sospechar la mayoria de las
etiologias en pacientes con RGD"?%.

La exploracion fisica es fundamental para la orientacién diagnéstica, dentro de los datos que
nos pueden orientar a la etiologia son: alteracién en el crecimiento fisico y malformaciones
diversas, dentro de las mas importante se encuentran dismorfias faciales, de craneo, cambios
de coloracidn en cabello o piel, aromas especiales, visceromegalias, cardiopatias y nefropatias,
malformaciones a nivel de extremidades. Una valoracion oftalmologica nos puede dar muchos
datos en relacidn a alteraciones de la cérnea, pupilas y fondo de ojo.

La exploracion neuroldgica debe de incluir: Funciones mentales, nervios craneales, sistema
motor, sensitivo, marcha, raquis, estigmas neurocutaneos, meningeos, cerebelo.

Las funciones mentales, se relacionan con Retardo Mental. La afeccién a nervios craneales nos
indica alteracion a nivel de tallo cerebral. En el area motora debemos explorar el trofismo,

movilidad, tono muscular, fuerza, reflejos miotdaticos y signos piramidales. Las afecciones al



cerebelo nos orientan a diferentes enfermedades que se acompafian de RGD. Identificar el
tipo de marcha tambien nos orienta a la sospecha diagndstica esta puede ser miopatica,

neuropatica, piramidal o espastica, cerebelosa y extrapiramidal.

Laboratorio y gabinete

Dentro de los examenes a realizar en pacientes con RGD dependiendo de la orientacion
diagndstica se encuentran:

1.-Rastreo Metabdlico: sobre todo la técnica de espectroscopia de masa, nos sirve para
descartar algun error innato del metabolismo. El rastreo metabdlico neonatal es un
procedimiento que puede detectar pacientes con riesgo de tener RGD, por lo que es un
estudio de escrutinio importante.

2.-Estudios Genéticos: cariotipo, para diagnosticar cromosomopatias.

Los estudios moleculares en algunas enfermedades como el Retraso ligado al cromosoma X,
pueden confirmar el diagndstico, estos estudios pueden demostrar la etiologia del RGD en un
0.6 al 1.3% de los casos® **.

Diferentes estudios de laboratorio y gabinete nos ayudan a determinar si se encuentran
afectados diferentes organos y sistemas, por lo que la biometria hematica, pruebas de funcidn
hepdticas, renales, pruebas endocrinoldgicas y niveles de plomo y otros metales pesados (si
existe la posibilidad de estar expuestos a estos contaminantes)

Es importante descartar que no se encuentren afectados los diferentes sentidos por lo que
potenciales auditivos y visuales se deben realizar.

Para determinar el grado de retraso en las diferentes areas, se deben de realizar diferentes
pruebas de neurodesarrollo, por lo que una valoracién de Coeficiente de Desarrollo,
Coeficiente Intelectual, pruebas psicoldgicas, psicopedagdégicas y pruebas cognitivas, nos
ayudan a determinar el grado vy las diferentes areas afectadas, con lo que se podra programar
una terapia lo mas personalizado que se pueda.

Los estudios de Neuroimagen son fundamentales, para valorar diferentes lesiones que pueden
existir para explicar esta patoldgia, por lo que desde el ultrasonido en los neonatos y lactantes
menores, hasta una Tomografia Axial Computarizada o Resonancia de Craneo, nos pueden
oritentar.

Un Electroelectroencefalograma solo esta indicado cuando el paciente se encuentra con datos

clinicos compatibles de epilepsia.



Tratamiento y prondstico

Una vez conocida la causa del RGD, el tratamiento se enfoca en primer término en la etiologia
determinante del problema. Se deben de investigar si existen co-morbilidades, como
problemas visuales, auditivos, de motricidad, epilepsia, etc. Con lo anterior se podra
programar una terapia global, por ejemplo: antiepilépticos en caso de epilepsia, terapias 6
medicamentos en casos de alteracién en la conducta, problemas de lenguaje; aparatos
auditivos en los casos con hipoacusia, etc.

El tratamiento se divide en farmacoldgico y las diferentes terapias.

En relacién a los medicamentos, no existe alguno que mejore el desarrollo de estos nifos, por
lo que el tratamiento se enfoca a las co-morbilidades con las que pueden cursar estos
pacientes.

Cuando los pacientes cursan con problemas motores, especificamente con espasticidad o
movimientos extraprimaridales se utilizan diversos medicamentos, de los mas utilizados por el
Departamento de Neurologia se describen en la siguiente Tabla 1.

En relacidn con los problemas de conducta pueden cursar o co-morbilidades se encuentra los:
TDAH,
Trastornos de espectro autista (TEA) 20-30%,
RM tienen TEA 80% de autistas tiene RM,
Dificultades sensoriales: (2% en grados leves y 11% en severos),
Paralisis cerebral: (En 6% de RM leve y en 25% de RM severo)
Trastornos conductuales (adolescencia)
Trastornos del suefio.

Tabla 1

FARMACO: DOSIS/VIA INTERACCIONES Y EFECTOS INDESEABLES
ADMINISTRACION

ESPASTICIDAD

Baclofen 2 a7 afios Precaucién en pacientes con epilepsia, insuficiencia

inicial 10 a 15mg/dia V.0. en  hepatica y renal, ulcera gastrica.

3 dosis Hipotencion, palpitaciones, somnolencia, vértigo, psicosis,
Maximo: insomnio, rash, nauseas,constipacién, anorexia, nicturia,
2 a7afios 40 mg/dia hematuria, disnea, diaforesis
>8afios 60 mg/dia

Tizanidina 2al12mgdia Precaucidn en: Insuficiencia Hepatica
en 2 a 3 dosis/dia Somnolencia, fatiga, debilidad, vértigo, nauseas.
V.0. Contraindicado con Fluexetina

Diazepan 0.5mg /Kg dia en 1 a 2 dosis Somnolencia, fatiga, debilidad, ataxia, aumento de
V.O. secreciones, sedacién, Depresidn cardiovascular,

hipotonia, irritabilidad.

Toxina Botulinica Se aplica IM directamente en Hipotonia muscular.
el Musculo que se desea
disminuir el tono.
Solo el especialista entrenado
en su aplicacién
Frecuencia de cada 3-4 meses

COREA

Haloperidol 3a12afios Preacaucion en Insuficuencua hepatica, renal, problemas




0.01-0.03mg/Kg/dia
maximo 0.15mg/Kg/dia
en 2 a 3 dosis/dia

V.0.

cardiovasculares y Epilepsia

Precaucién en pacientes que toman medicamentos que se
metabolizan por el citocromo P-450 (antiepilépticos,
antidepresivos), anticolinergicos.

Taquicardia Hipotencién, SSNDROME NEUROLEPTICO MALIGNO,
rash, galactorrea, ginemcomastia, hiperglicemia, constipacion,
leucpenia, leucocitosis, anemia, vision borrosa

Sindrome rigido ascinético (parkinson)

Risperdal

0.01-0.06mg/Kg/dia
Maximo
0.13mg/Kg/dia.
V.O.

Hipotensién

SINDROME NEUROLEPTICO MALIGNO

(hipertermia rigidez muscular inestabilidad autonémica
conciencia alterada y niveles de CPK elevados)
agitacion, cefalea, sedacion, fatiga, mareos

Sindrome rigido ascinético (parkinson)




Valoracion del Retraso Psicomotor

Historia Clinica
Historia familiar, prenat1l, del nacimiento, postnatal

Exploracion Pediatrica General
Vision, Audicién, ONG, Piel, colores u olores especiales, viceromegalias, dismorfias.

Exploracion Neurolégica
Funciones mentales, nervios craneales, sistema motor, sensitivo, cerebelo marcha.

Valoracion de Neurodesarrollo
Valoracion de Denver (por Pediatra) u otra escala
|

'

Exposicion a Toxicos
Medir plomo u otro tdxico sospechado

l l

Retraso en una area del desarrollo Retraso en 2 o mas areas del desarrollo
Sl Sl
Valoracion y manejo del ‘

area especifica

Retraso Estadico Retraso Progresivo
Historia de dano especifico u otro familiar afectado

TAC, Resonancia M Valoracion Por Neurodesarrollo,
Cariotipo y Genética Psicologia o Rehabilitacion.
Manejo interdisciplinario Realizar Rastreo Metabolico ampliado y
Rehabilitacion otras pruebas metabdlicas (pH, glicemia,
Psicologia Lactato, Piruvato, amnion Gap)
Psicopedagogia Velocidad de Conduccion Nerviosa,
Ortopedia Potenciales Evocados Somatosenso-
ONG riales, Potenciales Visuales. (si se
Oftalmologia sospecha afeccion Neuromuscular)
Audiologia TAC, Resonancia Magnética, EEG
Neurologia
Antiepilépticos en caso de
Epilepsia

|

Tratamiento con Medicamentos
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