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Esta es una bienvenida editorial para todos nuestros 
lectores y un agradecimiento a todo el equipo que hace 
posible la 2° edición de Neurología Infantil Argentina (NIA) 
que como ustedes saben, se define como una publicación 
científica, abocada a la temática neurológica pediátrica, 
cuatrimestral y revisada por pares. Su idioma de referencia 
es el castellano y se difunde en papel y electrónicamente.
 
la Sociedad Argentina de Neurología Infantil, es para los 
neurólogos de niños un lugar de pertenencia, la revista 
aspira a que ese grupo tenga en ella un espacio para la 
comunicación y el intercambio científico.

El papel abierto de nuestra Sociedad a las diversas espe-
cialidades nos da la posibilidad de verter en la revista 
distintas opiniones o interpretaciones. Esto enriquece sin 
duda el aporte final, aunque en algunos conceptos pueda 
haber puntos de vista contrapuestos, que en muchas otras 
ocasiones serán complementarios.

En este número contamos con los trabajos de la Dra. Andrea 
Abadi, psiquiatra infantil y de la Dra. Susana Fernandez Porto, 
gastroenteróloga; a quienes agradecemos su colaboración.

Felicitaciones a los que con esfuerzo y dedicación enviaron 
sus trabajos, lamentamos que por razones de espacio no 
se publicaran todos los recibidos, realmente superaron 
nuestras expectativas pero lo haremos en nuestro próximo 
número a partir del cual podremos cumplimentar los trá-
mites para que NIA sea indexada.
 
El otro gran objetivo al que estamos abocados es la difu-
sión. El presente número llegará a todas las Sociedades 
latinoamericanas y argentinas afines Ampliaremos la 
comunicación a otras entidades en la medida que reciba-
mos las sugerencias de todos ustedes.

Sin más, me despedo hasta el próximo número con un 
cordial saludo.

Rita Ilari
Editora

PD: les recordamos nuestro mail revista@sani.org.ar
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Crónica de un 
Congreso Anunciado

Resumen 

Se realiza un análisis parcial de nuestro congreso de Sani que se ha 
llevado a cabo durante 30 años ininterrumpidamente.
Se observó un número importante de inscriptos y una mayoría de 
mujeres médicas.
Se hace una crítica a la mecánica de los últimos años en la presen-
tación de pósters y en la sección de pósters a plataforma; se sugieren 
cambios así como un premio a la mejor presentación.
la elección de los temas centrales y los invitados debería lograrse 
mediante un sistema de mayor consenso, si bien se reconoce que no es 
una tarea de fácil aplicación.
Por último se comparan los distintos tipos de diseños de trabajos entre 
el 2010 y el período 1994/1998. 

Abstract

This is a parcial analysis of the SANI Congress which has been carried 
out during the last 30 years.
A high number of participants was observed, mainly medical doctor women.
A critical review of poster and plataform sessions was made in order to 
suggest changes to improve the quality of posters. Additionaly it was 
proposed to give an award for the best presentation.
Central subjets and selection of speakers should be done through a 
wider consensus although It is not an easy task.
Finally the difference between the design in clinical trials during 2010 
and the period 1994/1998 is evaluated. 

Carlos Roberto Vecchi

Miembro Titular de SANI · E-mail: carlosvecchi1@gmail.com

“Santiago Nasar está muerto lo mataron los hermanos Vicario para 
salvar el honor de su hermana Ángela”. Gabriel García Márquez 
comienza su séptimo libro, Crónica de una muerte anunciada, de 
esta forma, contando el final. Nosotros hace un mes asistimos al 
cierre del XXX Congreso Argentino de Neurología infantil.

El final ha acontecido, nos permitiremos contar lo ocurrido hechos, 
situaciones, imprevistos, que nos permitirán pensar con libertad 
buscando que en el 2011, el XXXI congreso supere al pasado evento. 
Es una breve “historia” de 48 hs. donde todos somos parte de un 
grupo de pertenencia, que aún con diferencias, nos mantiene juntos.

Como dijo nuestro Presidente en su discurso inaugural, en la Argenti-
na, sociedades del porte de la nuestra, semejantes a ella no, pueden 
lucir el orgullo que tenemos nosotros de cumplir con nuestro XXX con-
greso nacional consecutivo. A ello se le suma que todos los años nos 
visitan y nos brindan sus trabajos los neuropedíatras uruguayos, con 
los cuales hemos establecido una unión fraternal hace ya décadas.

El mensaje de todos los que nos han precedido y que formaron 
la estructura primigenia de Sani se fortalece año tras año. Así lo 
certificaron los 250 inscriptos.
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Especialidades

Neuropediatras 118 · No se sabe 48 · Neurólogos 46 · Pediatras 23
Otras Esp. 14 · Total 249

un grupo de neurólogos pedíatras muy jóvenes (menores de 40 años) 
transitaron este año el Centro Gianantonio y su participación fue notable 
sobre todo en la recorrida de posters. Se destacaron las neuropediatras.

Cantidades según sexo

Mujeres 147 · Hombres 102 · Total 249

Por lo general hemos reiterado un formato que en los últimos años ha 
sido más o menos exitoso pero a mi entender se impone un cambio. 
El mismo incluye uno o dos invitados extranjeros que brindan sus 
conferencias sobre los temas que la comisión directiva eligió, y que 
por general, dada la calidad de los extranjeros, son conferencias 
dignas de ser escuchadas. En este punto es muy complicado tener 
un consenso mas o menos general.

Habría que repensar un sistema de elección de personas y temas, que 
contemple un mayor equilibrio y consenso. No dudamos que se trata de 
un tema complejo. El punto de los posters y sus recorridas tiene a mi 
criterio una importancia mayor. la reiteración de lo que sucede es una 
verdadera compulsión a la repetición.

los lugares son inadecuados, la gente esta incómoda, la escucha es 
casi imposible, los horarios no se respetan, los comentadores equivo-
can sus roles y seguir con atención, casi dos horas en los sitios que 
hemos elegido, es un error que se paga con distractibilidad y fastidio, 
o en el mejor de los casos con ausencia.

los posters son un punto muy importante porque reflejan lo que 
nuestros jóvenes hacen, los capacita para la presentación y el 
debate, les permite un debut y un entrenamiento, etc. la sesión de 
los posters en plataforma provoca mucho interés. las discusiones 
son muy buenas, aderezadas por algún toque personal no exento de 
“sana” competencia, pero donde se puede ver aspectos salientes de 
nuestro quehacer científico.

Creo que la forma de elegir que poster va a plataforma debe ser 
realizada a través de la comisión científica con una planilla estruc-
turada donde cada miembro justifique su elección y sea publicada 
en el mismo programa, con la firma respectiva. la sumatoria de los 
puntajes que ha elaborado cada miembro de la comisión mencionada 
permitirá elegir el poster para la discusión en plataforma, anhelo 
buscado por todo aquel que presenta un trabajo.

De los posters en plataforma, luego de cada sesión, se debería elegir 
el mejor de la sección. De la misma manera en todas las secciones de 
este tipo o formato. Al finalizar el congreso, un jurado designado para 
tal fin, le otorgará el primer premio al mejor poster. En Tucumán (1999) 
tuve oportunidad de presentar un trabajo (poster sin discusión) sobre 
la producción científica de Sani entre los años 1994 a 1998.

Analizamos los trabajos que se presentaban en los congresos naciona-
les de la especialidad. Dividimos los mismos en:
· reporte de casos (hasta 9 casos clínicos) 
· serie de casos (mas de 10 sin análisis estadístico) 
· ensayos descriptivos (con análisis estadísticos) 
· casos y controles 
· experimental

Recomendábamos en nuestras conclusiones trabajar mas sobre estu-
dios multicéntricos y diseños descriptivos, que desde ya, abren la mente 
a la elaboración de hipótesis. A continuación se exponen los resultados 
del trabajo mencionado y se lo compara con la producción del año 2010.

Distribución de los trabajos por tipo (94-98)

Tipo de trabajo · Frec.
Reportes de casos 159 · Serie de casos 78 · Ensayos descriptivos 13
Casos y controles 2 · Experimental 1 · No clasificable 25

Distribución de los trabajos por tipo (2010)

Tipo de trabajo · Frec.
Reportes de casos 52 · Serie de casos 16 · Ensayos descriptivos 18
Casos y controles 1 · Experimental 0 · No clasificable 5

48% Neuropediatras

6% Otros9% Pediatras

18% Neurólogos

19% No se sabe

59% Mujeres

41% Hombres

5% Ensayos descriptivos

1% Otros

9% No clasificable

28% Serie de casos

57% Reportes de casos

5% No clasificable

1% Otros

17% Serie de casos

20% Ensayos 

descriptivos 57% Reportes de casos

Tipos de Trabajos · Distribución por años

Tipo de trabajo   1994        1995       1996       1997      ...2010
Reportes de casos   33           23           34          34            52
Serie de casos   16           18           15          19            16
Ensayos descriptivos      4             3             2            1             18
Casos y controles                                  2                           1
Experimental                                               1
No clasificable    7             7             5            8             5

Procedencia de los trabajos (94-98)

Capital 210 · Bs. As. 20 · Conurbano 6 · Zona Sur 8 · Córdoba 9
litoral 17 · Noroeste 6 · Norte 3 · Cuyo 3
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1% Cuyo
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Procedencia de los trabajos (2010)

Capital 62 · Bs. As. 10 · Rosario 4 · Córdoba 4 · Mar del Plata 2
Salta 3 · uruguay 7

Áreas Temáticas (94-98)

Epilepsia 67 · Otras 47 · Enf. metabólicas 30 · Neurofisiología 18 
Malformaciones 17 · Varias 108

Áreas Temáticas (2010)

Epilepsia 21 · Enf. metabólicas 16 · Musculares 12 · Enf. Varias 11  
Autismo 8 · Otros 24 

En suma: Nos encontramos en un estado evolutivo favorable, con 
recursos humanos suficientes y en crecimiento.

Nuestra tarea es facilitar y conducir el debate logrando la emergencia 
de nuevas ideas. El objetivo final es que nuestros encuentros resulten 
más plenos y de un alto nivel de excelencia a punto de partida de 
nuestro trabajo y esfuerzo.

“No existen hechos, solo interpretaciones”- Friedrich Nietzsche.

68% Capital

11% Buenos Aires

4% Rosario

3% Salta 8% uruguay

4% Córdoba

2% Mar del Plata
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Resumen 

los trastornos de conducta son muy frecuentes en el consultorio del 
especialista. Existen diferentes dimensiones clínicas del cuadro en 
relación a la gravedad, como así también en relación a los diferentes 
diagnósticos a los que puede responder las dificultades. A través de 
dos casos clínicos se intentara despejar los dilemas que surgen al 
tratar de definir los límites de cada patología que se expresan como 
trastornos de conducta en la infancia. 

Palabras claves: TDAH, Trastorno bipolar infantil, desregulación 
severa del humor.

Abstract

Conduct disorders are very common in the specialist office. There are 
different dimensions of clinical manifestations according to severity, as 
well as in relation to the various diagnoses that can respond to difficulties.
Through two clinical cases dilemmas queaparecen clear attempt to 
try to define the boundaries of each condition that is expressed as 
behavioral disorders in childhood. 

Key words: ADHD, Child bipolar disorder, Severe mood dysregulation.

Introducción 

En los últimos años ha habido un incremento importante de los 
diagnósticos referidos a los trastornos del humor en la población 
infanto-juvenil. las controversias actuales surgen en dirimir cuantos 
niños con diagnóstico de TDAH (trastorno por déficit de atención con 
hiperactividad) realmente lo tienen, y cuantos que recibieron este 

diagnóstico en realidad mostraban pródromos de una bipolaridad que 
se presentará en su forma completa en la adolescencia o adultez. 
Entre 1994 y 2003 el porcentaje de niños que fueron diagnosticados 
como bipolares, en estados unidos, trepó del 0.42% al 6.67%1. Del 
mismo modo las internaciones por diagnósticos de bipolaridad entre 
1996 y 2004 en población infantil en los estados unidos aumentó del 
1.3 al 7.3 por 10000, y en población adolescente el incremento de este 
diagnóstico en pacientes internados subió un 400%2.

Independientemente que la patología se reconozca hoy con más 
recursos, no queda claro si este incremento es por un aumento de 
sapiencia médica o por una ampliación de los criterios diagnósticos 
que se utilizan muy laxamente para describir el trastorno bipolar de 
inicio infantil, o que las presentaciones clínicas de nuestros pacien-
tes hoy en día están siendo mucho más virulentas y los esquemas 
diagnósticos como el DSMIV (manual diagnóstico de enfermedades 
mentales) nos quedan “estrechos” a la hora de definir diagnósticos 
en el área de conducta infantil.

Veamos a partir de 2 casos como pensar estas diferencias:
Manuel tiene 10 años y es traído a la consulta porque sus padres ya no 
saben más que hacer. Ha pasado por múltiples tratamientos psicológi-
cos y psicofarmacológicos y la familia refiere que nunca lograron tener 
un hijo “normal”. la última semana de abril fue suspendido del colegio 
porque frente a una tarea que le pidió el docente se negó a realizarla y 
revoleó sus carpetas por el aire, llegando a lastimar a un compañero. 
Éste exabrupto no es el primero del año ni de la historia escolar de 
Manuel, desde 1er grado que sus docentes se quejan que no copia las 
tareas, que no presta atención, que es bruto en los juegos y que los 
amigos le temen por que sus reacciones son desmedidas e imprede-
cibles. En su hogar esta de pésimo humor la mayoría del tiempo, si le 
niegan algo el berrinche es desmedido, y sus padres llegaron a decirle 
a todo si para evitar sus desbordes. De todos modos hay días donde 

¿TDAH, Trastorno bipolar 
o desregulación severa del 
humor? A partir de la clínica
Dra. Andrea Fabiana Abadi.

Medica Psiquiatra Infanto-Juvenil (UBA) · Magister en Psiconeurofarmacología, (Univ de Favaloro) · Coordinadora del 

área de Psiquiatría en Interdisciplina del Servicio de salud Mental Pediátrica, Departamento de Pediatría, Hospital 

Italiano de Buenos Aires · Subdirectora de la Carrera de especialistas en psiquiatría infanto-juvenil de la UBA (Sede 

HIBA) · Vicepresidenta de la Asociación Argentina de Psiquiatría Infantil (AAPI) · E-mail: andrea.abadi@hiba.org.ar
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a Silvina y a sus los angustia excesivamente. Desde 2do grado recibe 
metilfenidato 10 mg toma, con muy mala adherencia de la madre al 
tratamiento, quien se la administra y suspende a gusto porque no le 
gusta que su hija reciba fármacos desde tan chica. los periodos en que 
esta medicada refieren los docentes que esta mas quieta en el aula, 
menos intrusiva con sus pares, rinde mejor en la clase, pero que de 
todos modos a las 11 am aproximadamente aparece la “real” la niña 
inquieta, impulsiva, desubicada en sus intervenciones, pegajosa con 
los otros niños y difícil de controlar en la escuela, es por ello que creye-
ron que la doble jornada a pesar de estar medicada la “sobrexcitaba”.

la niña entra al consultorio de mala gana, refiere que ella quería 
quedarse en su casa jugando y que no sabe para que la traen. Rápi-
damente toma confianza en el consultorio, revisa todo lo que ve sobre 
el escritorio, pregunta sobre quiénes son los de las fotos, mientras 
camina sin cesar de hablar y de moverse.

Se acerca a mí, se me sienta encima, camina y se levanta el vestido 
para mostrarme su bombacha nueva, frente al término de la consulta 
se tira a llorar amargamente diciendo que no se quiere ir por que la 
pasa muy bien con mis juguetes.

Antecedentes de relevancia: Madre con estructura borderline de perso-
nalidad, disfunción familiar severa.

En el NIMH (National Institute of Mental Health), el grupo liderado por 
Ellen leibenluft, (2003) ha desarrollado una clasificación en torno de las 
expresiones clínicas de la bipolaridad infantil que vale la pena incluir, 
que permite ver que los límites entre este cuadro y otras expresiones con-
ductuales exacerbadas de la infancia no son siempre fáciles de delimitar.
 
Este grupo incluyo una descripción clínica muy útil a la que llamó “Severe 
Mood Dysregulation”, (SMD), cuadro que adquiere validez dada la alta 
prevalencia que se encuentra en los dilemas clínicos de la infancia, este 
cuadro incluía aquellos niños con gran deterioro funcional, pero con severa 
irritabilidad no episódica, animo anormal (rabia o tristeza), por lo menos la 
mitad del día de la mayoría de los días, con la intensidad suficiente como 
para ser percibido en el entorno del niño (padres, docentes, amigos), hiper-
excitación (insomnio, agitación psicomotora, distracción, fuga de ideas, 
taquilalia o conducta intrusiva), comparado con niños de su edad, presenta 
reactividad verbal y/o motora exacerbada frente a estímulos emocionales 
negativos(por lo menos con una frecuencia de 3 veces a la semana).

la ira inapropiada tiene dos características fundamentales, según 
el grupo del NIHM: a. estallidos de “mal genio” inapropiados para la 
edad, en frecuencia, duración e intensidad, y b. ánimo triste o enojado 
entre los estallidos de carácter.
En un inicio, cuando se describió en el 2003, se pensó que estos niños 
evolucionaban a la bipolaridad en la adolescencia, pero como la misma 
autora refiere en la actualidad, la evidencia de los últimos estudios 
demuestra que estos niños evolucionaran, en un alto porcentaje a 
desordenes depresivos unipolares6. 
Brotman y col7, buscaron la prevalencia de SMD en una población de 
1420 niños entre 9-19 años, y la prevalencia del cuadro era de un 
3.3%, sin embargo solo 0.1% cumplía criterios de bipolaridad.

Desde 2002 en el NIMH han seguido 146 jóvenes con diagnóstico de 
SMD vs. un grupo de 107 pacientes con diagnóstico de bipolaridad, lo 
que en primer lugar llama la atención es que el compromiso socio emo-
cional de uno y otro grupo eran semejantes, y el 60% de los pacientes 
que recibieron diagnóstico de SMD, habían recibido el diagnóstico de 
bipolaridad previamente (TABlA: 1). 

lo más interesante que une este cuadro con el TDAH es que un alto porcen-
taje de niños con SMD, presentan también TDAH comórbido (86.3%), y un 
alto porcentaje de los pacientes con TDAH también tienen diagnóstico de 
Trastorno oposicionista desafiante (ODD) (75.3%), características suma-
mente frecuentes en nuestra población clínica Argentina; algunos autores 
plantean que todos los niños con patología psiquiátrica (TDAH, Bipolaridad, 
Ansiedad) tiene mala regulación del humor o temperamento, pero más allá 
de pensar si este cuadro puede o no ser incluido dentro de los cluster de los 
manuales diagnósticos, es una descripción funcional útil que nos permite 
trabajar con un paciente sin cerrar un diagnostico categorial que en estos 
casos más que ayudar entorpece la mirada del clínico y la familia (TABlA: 2).

Sin dudas Silvina cumple con criterios para pensar en un TDAH pero lo 
que más deterioro le está trayendo a su vida social y familiar son las 
características compatibles con un cuadro de SMD. Se incluye aripipra-
zol ya que esta excedida de peso al inicio del tratamiento, 5mg al día 
conjuntamente a la terapia familiar e individual. la conducta mejora 
con la inclusión del nuevo fármaco.

lamentablemente no hay evidencia aun de un tratamiento efectivo para 
tratar este cuadro, hay pocos intentos sistematizados con muy bajos 
resultados, se ha intentado con litio y no fue mejor que el placebo8, otro 
estudio comparo metilfenidato versus terapia cognitiva comportamental, y 
los resultados fueron insuficientes9, hay algunos estudios aislados pero aún 
no hay data suficiente para determinar que debería incluirse en estos casos.

Conclusiones

Existen varias razones por las que es importante hacer un diagnóstico 
diferencial entre el TDAH, el trastorno bipolar y el SMD, más allá del 
tratamiento farmacológico, donde tanto los neurolépticos como incluso 
los anticonvulsivantes están autorizados a ser utilizados, es de vital 
importancia para la familia y la estructuración de la vida del niño inten-
tar despejar las posibilidades diagnosticas de un cuadro conductual.

la complejidad de las expresiones conductuales actuales nos lleva 
a plantearnos cuál debería ser el foco para seguir investigando, 
seguramente cambiaremos de paradigmas varias veces antes de 
poder encontrar una respuesta y una solución a las familias que 
nos consultan severamente perturbadas por un hijo con estas carac-
terísticas, un niño con este nivel de trastorno de conducta altera 
cualquier estructura familiar por más sana que sea. los psicofár-
macos son una estrategia valida y efectiva pero aun en este campo 
están lejos de ser una solución única, el fenotipo conductual de un 
niño es la expresión de un sin número de interrelaciones, que surge 
de la interrelación entre el genoma, el endofenotipo, el contexto, los 
tóxicos, la cultura y la historia familiar.

mínimas frustraciones (como que el cordón de la zapatilla se desate 
repetidamente), lo llevó a llorar y revolear objetos por casi una hora.

Manuel ha sido adoptado a los pocos días de vida, nada se sabe de sus 
padres biológicos en cuanto a antecedentes de relevancia.
Presenta polisomnografia normal e imágenes dentro de lo esperable.
la evaluación neurocognitiva arroja resultados compatibles con TDAH, y 
su nivel de CI es normal alto.

Al momento de la consulta recibe metilfenidato de liberación controlada 
40mg/día, y aripiprazol 5mg, sin grandes resultados. Previamente recibió 
risperidona 1,5 mg al día, pero aumento 5 kg en poco tiempo y la familia 
decidió suspenderlo. los padres están renuentes a seguir con aripiprazol.

Manuel es un caso típico donde uno se pregunta, este niño ¿tiene un 
TDAH severo o en realidad es un pródromo de bipolaridad? ¿Ambos cua-
dros a la vez? ¿Es el TDAH el inicio precoz de la bipolaridad en el adulto?
Este problema se plantea, en parte, porque las investigaciones de TDAH 
y Bipolaridad infantil, se realizan con diferentes instrumentos, con 
estrategias de evaluación diferentes (psiquiatras psicólogos y neurólo-
gos no utilizamos los mismos instrumentos en la clínica) y por qué las 
definiciones del trastorno bipolar infantil aun no son claras en el DSM IV.
la prevalencia de pacientes bipolares que presentan TDAH es del 90% 
aproximadamente, a la inversa el porcentaje de pacientes con TDAH que 
presentan bipolaridad es del 23% aproximadamente, lo cual llevaría a 
pensar que un paciente con clínica de TDAH ,aunque sea severa tiene 
más chances de presentar un TDAH severo que un TDAH con bipolaridad.
 
G. Carlsson, describe el concepto de Manía, cómo un cuadro en sí 
mismo, no como parte de un trastorno bipolar. Ella refiere, que la Manía 
es un cuadro donde se presenta, en forma crónica, hiperactividad, 
impulsividad, agresividad, y fundamentalmente: ánimo irritable. Este 
cuadro domina la conducta desde muy corta edad, y no se explicaría 
cómo antecesor de un trastorno afectivo, a esta misma situación otros 
la han llamado: TDAH + Manía o TDAH plus.

lo que se ha encontrado en estos niños seguidos a largo plazo es que 
NO desarrollaron cuadros de bipolaridad, sin embargo otros autores, 
como J. Biederman sostienen que la presencia de manía más TDAH en 
un niño, es el inicio de un tipo de bipolaridad diferente a la del adulto.
Sachs y col en un estudio retrospectivo de 56 adultos con bipolaridad, 
encontraron que la edad de aparición del 1er episodio afectivo en pacien-
tes con TDAH comórbido era más temprano que en aquellos que no lo 
padecían. Este estudio plantea que la edad de aparición de los primeros 
síntomas afectivos en pacientes con TDAH es 5 años antes que en aque-
llos que no lo padecen (13.9 versus 18.0 años, p < 0.0001)3.

Pero para poder entender cabalmente este problema de TDAH o Bipo-
laridad, debemos tener en cuenta que existe una superposición de 
síntomas entre ambos cuadros, la distracción, el discurso acelerado, la 
agitación psicomotora, la taquipsiquia, y la perdida de objetivos en las 
tareas, son síntomas de manía pero también existen en los niños con 
TDAH, además si bien la irritabilidad, la mala regulación del afecto, 
y los berrinches no forman parte del clúster diagnóstico del TDAH, se 
encuentran muy frecuentemente en los niños con TDAH, y son parte del 

diagnóstico de manía infantil. A esto se suma que los investigadores 
plantean que la expresión de la manía en la infancia y en la adolescen-
cia temprana no es episódica, como en la adultez, y que en los niños y 
adolescentes suelen ser difíciles de reconocer los episodios prolonga-
dos de manía y depresión, más bien se presentan como cuadros mixtos 
y sumamente sucios.
una de las cuestiones que puede aclarar el panorama es los antece-
dentes familiares, actualmente existe abundante evidencia científica 
que tanto el TDAH como la bipolaridad se heredan de padres a hijos.

En relación al TDAH, se sabe que pacientes con ese diagnóstico, tienen 
familiares con diagnostico positivo, vs. controles que no los tienen. 
Padres con TDAH tiene de 2 a 8 veces más probabilidades de tener 
niños con ese cuadro que la población sana. 
Desde 1960 se postula que el riesgo de que un padre con diagnóstico 
de Bipolaridad, tenga un hijo bipolar es del 8.7% y que tenga un hijo 
con depresión unipolar del 14.1%.
la presencia de niños con Bipolaridad de inicio temprano, ha 
sido asociada a familias con alta prevalencia de trastornos del 
ánimo4,5. la presentación temprana de la bipolaridad estaría 
fuertemente determinada por factores genéticos.

Algunos grupos se han concentrado en evaluar a los niños que nacían de 
padres con diagnóstico de bipolaridad, para tratar de entender cómo se 
transmitía este cuadro en la descendencia, lo que llama la atención es 
que invariablemente aparecen antecedentes de TDAH en las familias de 
pacientes bipolares. A la inversa los hijos de quienes padecen trastornos 
del ánimo padecen algún tipo de patología desde tipo disatencional. 

Manuel como muchos de nuestros pacientes tiene claros indicadores 
de TDAH, y lamentablemente como muchas veces nos sucede, en niños 
adoptados, carecemos de indicadores familiares para poder cerrar un mejor 
diagnóstico. También es claro que los síntomas del niño exceden al TDAH, 
por lo tanto el hecho de combinar con el metilfenidato un antipsicótico es 
parte de lo que plantean los algoritmos en casos similares, pero en este caso 
particular aparentemente el aripiprazol en la dosis que esta no alcanza a 
mitigar la conducta impulsiva y disruptiva, ya que estas son características 
de un posible cuadro de bipolaridad comórbidas bien el aripiprazol podría 
haber sido una opción este debería estar en dosis mayores para ser efectivo.
Previamente ha recibido risperidona apareciendo un efecto adverso, 
que es muy frecuente, el aumento de apetito, por lo que las opciones 
farmacológicas se han restringido a quetiapina, o estabilizadores del 
humor (valproato, litio, entre otros).

Elegimos utilizar quetiapina, luego de una lenta titulación llegamos a 
300mg al día con buena respuesta terapéutica del niño, se acomoda 
mejor a las pautas escolares y familiares. Conjuntamente sigue reci-
biendo metilfenidato y se incluyó a la familia y al niño en un abordaje 
psicoterapéutico focalizado en resolución de problemas.

Pasemos a otro caso:
Silvina es una niña de 8 años, que está cursando 3er grado con grandes 
dificultades a nivel escolar. Concurre a una escuela doble jornada pero 
la dirección decidió que la niña deje de concurrir por las tardes porque 
su conducta se hace inmanejable luego del almuerzo. Ésta situación 
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TABlA: 1. Datos demográficos de los jóvenes con diagnóstico de SMD segui-
dos por el NIHM desde 2002.

TABlA: 2. Datos clínicos de los jóvenes con diagnóstico de SMD seguidos 
por el NIHM desde 2002.

Edad al entrar al estudio (años)

Edad al inicio de enfermedad (n=71)

CI (n=108)

CGSS al inicio estudio (n=140)

Numero de diagnósticos por DSM

Numero de medicaciones al inicio de estudio

Medicados al entrar al estudio

Varones

TDAH

ODD

TDAH+ODD

Tr. ansiedad

Depresión mayor

Trastorno de conducta

Antec. de internaciones

Características ds %N

11.7

4.9

103.3

45.8

2.9

2.1

111

96

126

124

110

85

24

7

55

2.5

2.0

13.1

6.9

1.2

1.6

76.0

65.8

86.3

84.9

75.3

58.2

16.4

4.8

37.7

¿Cuál es su diagnóstico?
Mariana Leíst, Silvana Calligaris, Cecilia Vazquez.
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FIGuRA:1. Imagen nodular de la porción cisternal del III par a su salida del tronco. 

Resumen

la Imagen de Resonancia Magnética Nuclear que muestra el 
engrosamiento nodular de la porción cisternal del III par izquierdo 
y su reforzamiento con contraste a la salida del tronco cerebral se 
considera característica de la migraña oftalmopéjica.

Se describe un caso de esta patología poco frecuente.

Palabras clave: Migraña; Cefalea; Nervio oculomotor; Neuralgia; Reso-
nancia magnética.
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Resumen 

los pacientes oncológicos en pediatría son susceptibles de padecer complica-
ciones neurológicas periféricas por su enfermedad o por el tratamiento. Pre-
sentamos dos casos clínicos con manifestaciones severas de distinta etiología.

Caso 1: Niño de 7 años con diagnóstico de leucemia linfoblastica aguda 
(llA) tipo T que en fase de inducción quimioterápica presenta disfunción 
vesical y rectal y progresa en 48 hs con debilidad ascendente de miembros, 
músculos respiratorios y deglución. RMN cerebro y médula normales. lCR: 
disociación albúmina-citológica. EMG: polineuropatía axono-mielínica, pre-
dominio axonal. Recibió gammaglobulina Edel iV. Persiste con cuadriplejía 
flácida y requerimiento de traqueostomía al año nicio. Diagnóstico: Sindrome 
de Guillain Barré (GB) axonal vs. Sindrome símil GB secundario a vincristina.
Caso 2: Niña de 5 años, con diagnóstico de lMA M4, sometida a 
trasplante de médula osea (TMO) por recaída. A los 2 años consulta 
por cuadro de 6 meses de evolución de constipación, hiperalgesia, 
hipersensibilidad al calor y frío, cansancio, marcha con claudicación 
y en puntas de pie. Presenta lesiones cutáneas esclerodermiformes, 
debilidad distal de miembros, arreflexia, retracciones aquíleas e inter-
falángicas. EMG: severa polineuropatía sensitivo motora de 4 miem-
bros. Compromiso miopático coexistente. Biopsia muscular: infiltrado 
linfocitario perivascular y perimisial CD3+. Asumiendo el cuadro como 
polineuropatía relacionada a enfermedad injerto contra huésped mul-
tisistémica recibe tratamiento con inmunosupresores (FK) y corticoides.

Conclusiones: los diversos tratamientos oncológicos utilizados conlle-
van la posible aparición de severas morbilidades asociadas. El estudio 
de factores predisponentes para la respuesta tórpida podría contribuir 
a detectar grupos de riesgo, seleccionar adecuadas modalidades de 
tratamiento y lograr diagnósticos tempranos.

Palabras clave: Enfermedad injerto contra Huesped, Guillain Barré, 
leucemia, Polineuropatía. 

Abstract

Severe neuromuscular disease as complication in pediatric  
oncology patients 
Children with oncologic disease are vulnerable to suffer peripheral neu-
rological symptoms as complication of the cancer itself, its treatment 
or both. Two cases with severe neuromuscular manifestations from 
different etiologies are presented.

Case 1: 7 y.o. boy with diagnosis of acute lynfoblastic leukemia linfo-
blastica (All) type T wich during induction phase presents bladder and 
rectal dysfunction and after 48 hs shows ascendent paresis including 
respiratory muscles and deglution.. Brain and spine MRIs were normal. 
CSF: cell-albumin dissociation. EMG: Axon-myelin polyneuropathy, pre-
dominantly axonal. IG i.v.After 1 year from onset flaccid quadriplegia 
persisted with formal tracheostomy. Diagnosis: Axonal Guillain Barré 
syndrome (GB) or GB-like secondary to vincristine.
Case 2: Girl, 5 y.o, diagnosed with AMl M4, subjected to bone marrow 
transplantation (BMT) for relapse. At 2 years is referred for a 6-month his-
tory of constipation, hyperalgesia, hypersensitivity to heat and cold, tired, 
walking with claudication and toes. Sclerodermiform skin lesions, distal 
weakness of limbs, areflexia, Achilles and interphalangeal contractures. 
EMG: severe sensory motor polyneuropathy and myopathic pattern. Muscle 
biopsy showed perimysial perivascular lymphocytic infiltration CD3 +. 
Assuming the picture as polyneuropathy related to multisystem GVHD she 
was treated with immunosuppressants (FK) and steroids. 

Conclusions: The various therapeutic options explains the ocurrence of 
severe peripheral comorbidities in chidren with cancer. The study of predis-
posing factors for the torpid response could help to identify groups at risk, 
selecting appropriate treatment modalities and to achieve early diagnosis. 

Key words: Graft against host dissease, leukemia, Guillain Barre, 
Polineuropathy.
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a. un mínimo de dos episodios como los descriptos en B
b. Cefalea coincidiendo con parálisis uno o mas de los pares 
 craneanos III, IV Y VI 
c. Exclusión de lesión paraselar

Criterios diagnósticos de la *HIS para la Migraña oftalmopléjica 

TABlA: 1
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Abstract

The characteristic finding of enlargement and enhancement with con-
trast of the cisternal portion of the oculomotor nerve, observed in Magne-
tic Resonance Imaging (MRI) has supported Ophthalmoplegic migraine 
diagnosis. We describe a clinically compatible case of this a rare entity.

Keywords: Migraine; Headache; Oculomotor nerve; Neuralgia; Magnetic 
resonance imaging.

Caso clínico

Niña de 14 años que consultó a la guardia pediátrica por padecer 
cefalea de una semana de evolución, que se acompañaba de ptosis 
palpebral izquierda (advertida por la paciente y su familia durante las 
24 hs. previas a la consulta) y visión borrosa de ese ojo. Señalo que 
el dolor era fronto y retro orbitario izquierdo, pulsátil y por momentos 
opresivo, estaba nauseosa sin vómitos y con sonofobia. 

la cefalea, remitía con ibuprofeno, y a las pocas horas comenzaba 
nuevamente, el dolor era intenso y no le permitía seguir con sus 
actividades, ocasionalmente la despertaba de noche.
Al examen físico se constató ptosis palpebral izquierda, y dolor (referido por 
la niña) a la mirada externa del ojo derecho, el resto de los movimientos 
oculares estaban conservados. 
las pupilas se observaban isocóricas con reflejo fotomotor presente 
bilateral. Funduscopia: sin alteraciones. 
El resto del examen neurológico era normal. la paciente tenía parámetros 
vitales de pulso presión y temperatura normales. 

Antecedentes de la enfermedad actual: Hace 4 años estuvo inter-
nada por episodio similar de cefalea y ptosis palpebral izquierda. 

Antecedentes familiares: Su madre sufrió episodios de neuralgia del 
trigémino y su abuela materna migrañas.

Exámenes complementarios: Durante su internacional se le realizaron:
a. Resonancia Magnética de cerebro que evidenció un realce nodular 
en el trayecto proximal cisternal del III par izquierdo, tras la admi-
nistración de contraste.
b. la angio resonancia de vasos intracraneanos no evidenció alte-
raciones.
c. la punción lumbar con medición de presión de apertura y citotoquí-
mico normales.

Tratamiento: Durante la internación recibió analgésicos intra venosos 
(D-Propoxifeno- dipirona y trometamina) y con diagnóstico presuntivo 
de migraña oftalmopléjica, se decidió medicarla con dexametasona.

Evolución: A las 24hs se constato mejoría de la ptosis y la cefalea 
por lo que se le otorgó el alta hospitalaria a las 72 hs. medicada con 
deltisona vía oral.

FIGuRA:2. Ptosis Palpebral Izquierda.

Conclusiones

la migraña oftalmopléjica (MO) es una entidad rara que comienza 
en la infancia tardía y se caracteriza por episodios recurrentes de 
cefalea migrañosa asociados a parálisis de pares craneales oculo-
motores, afectando con más frecuencia al tercer par. Si bien la MO se 
conoce desde la segunda mitad del siglo XIX sin su fisiopatología no 
ha sido establecida. las teorías más recientes, la consideran un tipo 
de neuropatía de allí que en la última Clasificación Internacional de 
Cefaleas se la incluya dentro del grupo de las neuralgias.

El diagnóstico de MO se basa en los datos clínicos y en la observación 
en la RMN del engrosamiento nodular de la porción cisternal del III 
par a su salida del tronco lesión que se refuerza con el gadolineo 
hallazgo característico de esta entidad (Mark y col. 1992)1 que puede 
persistir meses o años o resolverse espontáneamente a largo plazo 
(Prats y col.19992, R.Vecino lopez y col 20093).
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antigénica; sumado a la presencia de enfermedades hereditarias 
presintomáticas y a mutaciones individuales que confieren distinta 
susceptibilidad a las drogas, conllevan al riesgo elevado de afecta-
ción neurológica periférica que debe ser sistemáticamente buscada 
para una detección precoz y tratamiento oportuno.

Conclusiones

los diversos tratamientos oncológicos utilizados conllevan la posible 
aparición de severas morbilidades asociadas dependientes de los fárma-
cos utilizados así como de susceptibilidades individuales a los mismos. 
El estudio de factores predisponentes como mutaciones específicas, 
para la respuesta tórpida a los tratamientos podría contribuir a 
detectar grupos de riesgo, seleccionar adecuadas modalidades de 
tratamiento y lograr diagnósticos tempranos.

la aparición de afectación periférica requiere del diagnóstico diferencial 
entre infiltración neoplásica, toxicidad por quimioterapia, síndromes 
paraneoplásicos y enfermedades independientes a la patología de base.

la evaluación de antecedentes clínicos y familiares son importantes 
para detectar patologías hereditarias no sintomáticas previas al tra-
tamiento que puedan progresar rápidamente frente a la instauración 
de determinados tratamientos como la vincristina.

Bibliografía

1. European Journal of Neurology 2007, 14: 826-828. P. Gonzalez Pereza, A. 
Serrano-Pozoa, E. Franco-Macıasa, E. Montes-latorrea, F. Gomez-Arandaa 
and T. Campos. Vincristine-induced acute neurotoxicity versus Guillain-Barre 
syndrome: a diagnostic dilemma.
2. J Pediatr Hematol Oncol Volume 00, Number 00, 2010 Kiminori Terui, MD, 
Yoshihiro Takahashi, MD, Shinya Sasaki, MD, Ko Kudo, MD, Takuya Kamio, MD, and 
Etsuro Ito, MD. Guillain-Barre´ Syndrome Mimicking Acute Methotrexate-associated 
Encephalopathy in an Adolescent Patient With lymphoblastic lymphoma.
3. Marmara Medical Journal 2007;20(2);122-126Ayşe Oytun Bayrak, et al. 
Severe peripheral neuropathy secondary to vincristine therapy.
4. Bone Marrow Transplantation (2003) 32, 953-955. DA Mulrooney, SM 
Davies, D Walk and lR Charnas. late occurrence of chronic immune-
mediated axonal polyneuropathy following bone marrow transplant for 
juvenile-onset a-mannosidosis.
5. Turkish Journal of Cancer Volume 33, No.1, 2003.Emin Kansun et al. 
Chronic graft-versus-host disease after allogeneic stem cell transplantation.

FIGuRA: 1. Caso 2: Microscopía óptica de músculo. Infiltrado inflamatorio perivascular.

FIGuRA: 1. Caso 2: Biopsia de músculo. Inmunomarcación linfocitos T CD3.
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Discusión

En el primer caso, la presentación de un cuadro neuropático agudo 
planteó los siguientes diagnósticos diferenciales: infiltración tumoral, 
cuadro paraneoplásico, toxicidad por drogas, sindrome de Guillain 
Barré asociado. Dado que la infiltración neoplásica se descartó por la 
ausencia de células anormales en lCR, y el cuadro paraneoplásico es 
poco frecuente en llA y con síntomas predominantemente sensitivos, 
consideramos en nuestro paciente el diagnóstico SGB axonal vs sme 
simil GB secundario a vincristina (VCR). Si bien ambos comparten la 
disociación albúmino-citológica y las características del EMG1, la afec-
tación sensitiva, la disfunción autonómica y la asociación temporal con 
la administración de VCR apoyan el segundo.

Por otra parte, no podemos descartar en nuestro paciente la toxicidad 
secundaria a tratamiento con metrotexate (MTX) dado que tiene una 
mutación que aumenta la susceptibilidad al fármaco, y se describe 
afectación periférica excluyendo neuropatía por VCR en el 1,2 % de 
pacientes con llA bajo protocolos que incluyen MTX2.

Es de destacar que no hay antecedentes familiares de neuropatía, ya 
que se reportaron casos de rápida progresión de neuropatías heredi-
tarias en pacientes tratados con VCR1,2,3.

En el segundo caso, la presentación subaguda/crónica del cuadro, 
sumado al diagnótico de GVHD ya establecido, la actividad de las 
lesiones cutáneas y el infiltrado inflamatorio en la biopsia muscular, 
orientan claramente al diagnóstico de neuropatía inmunomediada 
secundaria a GVHD multisistémica de curso crónico progresivo4,5.

En todos los casos, los desórdenes inmunológicos en pacientes 
oncológicos, especialmente con neoplasias hematológicas; la toxi-
cidad de las drogas utilizadas para el tratamiento sobre la mielina 
del sistema nervioso periférico, con la consecuente exposición 
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las particularidades de las enfermedades oncológicas en general, 
sumado al rango etario del que nos ocupamos y al advenimiento de 
terapias novedosas y agresivas para su tratamiento, hacen a los 
pacientes oncológicos pediátricos un grupo altamente complejo.

las complicaciones neurológicas periféricas en el contexto de estos pacien-
tes llevan a múltiples diagnósticos diferenciales, de los cuales surgen 
decisiones sobre el tratamiento que son cruciales, no sólo para el manejo 
de la complicación, sino para la continuidad del tratamiento de base.

Entre ellos se encuentran: la toxicidad intrínseca de los fármacos o 
secundaria a susceptibilidades individuales genéticamente determina-
das; las respuestas inmunes desencadenadas por el tratamiento como 
en el caso del TMO; síndromes paraneoplásicos; infiltración tumoral; 
patologías preexistentes periféricas desconocidas y patologías indepen-
dientes de la enfermedad de base, como el sindrome de Guillain Barré.

En este trabajo presentamos dos casos de complicaciones periféricas 
severas en pacientes oncológicos pediátricos que ilustran una forma 
aguda y otra crónica de presentación.

Casos clínicos

Caso 1: Niño de 7 años, previamente sano, con diagnóstico de leucemia 
linfoblástica aguda tipo T hiperleucocitaria, que cursando su tercera 
semana de inducción comenzó con disfunción esfinteriana vesical y rec-
tal asociada a neutropenia febril. Se internó para tratamiento infectológi-
co y se suspendió vincristina con sospecha de toxicidad por dicha droga.

El examen físico sólo evidenciaba ausencia de reflejos cremasteriano y 
anal. Se realizó RMN de cerebro y médula con resultado normal.
una semana después agrega debilidad en miembros inferiores con 
reflejos osteotendinosos abolidos, que progresa en 48 hs., en forma 
ascendente comprometiendo miembros superiores, músculos respi-
ratorios y deglución. También presentó compromiso de sensibilidad 
refiriendo hiperestesia periumbilical y distal en miembros.

Se realizaron: Pl que mostró disociación albumino citológica. EMG: 
presencia de polineuropatía axono-mielínica a predominio axonal.
Se le administró gammaglobulina E.V. según protocolo para Gui-
llain Barré, sin respuesta clínica.
Presentó en la evolución crisis epilépticas, requiriendo asistencia 
respiratoria mecánica y tratamiento antiepiléptico con difenilhidan-
toína y levetirazetam.

Se realizó estudio molecular de MTHFR resultando homocigoto para poli-
morfismo A677T (TT), implicando mayor susceptibilidad a metrotrexate.
Evolucionó tórpidamente, sin recuperación de fuerza muscular, con 
requerimiento de traqueostomía y con dolor neuropático de difícil con-
trol (recibió carbamazepina y gabapentin).
Persiste con cuadriplejía flácida y requerimiento de traqueostomía un 
año después de iniciado el cuadro. 

Caso 2: Niña de 5 años, con diagnóstico de leucemia mieloide aguda 
M4, con buena respuesta que presentó recaída debiendo someterse a 
transplante de médula ósea. Como complicación presentó enferme-
dad injerto contra huésped con afectación cutánea y gastrointestinal. 
A los 2 años del mismo es evaluada por neurología por un cuadro de 
6 meses de evolución de constipación, hiperalgesia, hipersensibili-
dad al calor y frío, cansancio, claudicación en la marcha y marcha 
en puntas de pie. Al examen físico presentaba discreta debilidad 
de miembros distal, arreflexia universal, retracciones aquíleas e 
interfalángicas y pie equino bilateral. Se constataron lesiones escle-
rodermiformes de pliegues, dificultad en apertura bucal y reticulado 
marmóreo. Se realiza EMG que informa severa polineuropatía sensi-
tivo motora de 4 miembros con compromiso miopático coexistente. 
la biopsia de nervio sural resultó insuficiente. la biopsia muscular 
mostró un infiltrado linfocitario perivascular y perimisial CD3+ 
(FIGuRA: 1 y 2). Asumiendo el cuadro como polineuropatía relacionada 
a enfermedad injerto contra huésped (GVHD) multisistémica recibe 
tratamiento kinésico, ortopédico, y farmacológico con inmunosupre-
sor (FK) y corticoides. 
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Introducción al Sistema Nervioso Entérico (SNE)3

Antes de describir las diferentes entidades mencionadas haremos una 
breve reseña de la constitución del SNE y la interacción con el SNC 
para comprender mejor el tema. En la actualidad se afirma que el ser 
humano tiene dos cerebros, uno en la cabeza y otro en la pared del tubo 
digestivo. Esta idea se concretó en 1984 con las investigaciones sobre 
la neuro-endocrino-inmuno-gastroenterología y a partir de entonces al 
SNE se lo denomina el pequeño cerebro intestinal.

la relación entre ambos cerebros puede ser conflictiva, cualquier persona 
que haya sentido un hormigueo en el estómago antes de hablar en público 
o que haya tenido una diarrea justo antes de un examen, conoce la acción 
dual de sus cerebros. los neurólogos han hallado que el cerebro intestinal 
es capaz de recordar, ponerse nervioso y dominar a su colega más noble. 
El tubo digestivo es un sistema único que muestra comportamientos 
integrados complejos y reflejos en ausencia de impulsos del sistema 
nervioso central (SNC). Estos comportamientos se llevan a cabo por 
medio de la innervación intrínseca que posee y que fue descrita hace más 
de 100 años en el siglo XIX por Meissner (1857) y por Auerbach (1862).
El SNE está constituido por un gran número de neuronas y fibras ner-
viosas entéricas que se agrupan en ganglios a lo largo de todo el tubo 
digestivo formando plexos interconectados a través del sistema sim-
pático y parasimpático (denominado eje cerebro-intestinal) con el SNC.
Muchas de las propiedades del SNE se asemejan a las que posee el 
SNC y el modelo conceptual es el mismo. En términos funcionales existe 
un paralelismo estrecho entre el SNC y el SNE donde se observan nive-
les de jerarquía en el control ejercido por uno u otro sobre las distintas 
funciones en las áreas de influencia.
Por ejemplo, así como el reflejo espinal es un módulo del programa motor 
de la locomoción en la estructura del SNC, de la misma forma el reflejo 
peristáltico es un módulo en los programas motores del intestino. los dos 
sistemas el SNC y el SNE han evolucionado en forma paralela y ambos 
usan el mismo “hardware” para ejecutar los distintos programas.

Modelo bio-psico-social aplicado a los trastornos funcionales gastrointesti-
nales (TFGI). Describe los aspectos y los factores involucrados en el desarrollo 
de los síntomas en el paciente e incluye las áreas anatómicas que participan 
sobre el tubo digestivo. De este modo, observamos la participación del sistema 
nervioso central (SNC) y el sistema nervioso entérico (SNE), representados por 
la flecha de doble punta, que muestra la comunicación e interacción de estos 
dos sistemas entre sí y también la influencia decisiva que ambos ejercen sobre 
el sistema inmunológico y neuroendocrino GI a través del eje cerebro-intestinal 
–el sistema nervioso autónomo– modulando las funciones GI (motilidad, sen-
sorialidad, secreción, absorción y metabolismo.) las infecciones, la inflamación 
y la alteración de flora bacteriana intestinal son factores que alteran las fun-
ciones intestinales y provocan síntomas. los factores psicosociales determinan 
y a su vez son influenciados por el comportamiento y los síntomas del sujeto.

En 1990 se publica la primera clasificación de los trastornos funciona-
les GI que se denominó criterios de Roma I. En la publicación de 1999 
se incluyó un apartado pediátrico, y en el 2006 se ofreció la última 
revisión denominada criterios de Roma III.

FIGuRA: 1. Trastornos Funcionales Gastrointestinales. Según el modelo bio-
psico-social (Modificado de Douglas Drossman).

TABlA: 1 Trastornos Funcionales Gastrointestinales (TFGI) según Roma III2.
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Cólico del lactante
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FIGuRA: 2. Programas motores del SNC y SNE.

Resumen 

Se describen los conceptos básicos de la anatomía y fisiología del 
sistema nervioso entérico, el eje cerebro intestino y sus relaciones con 
el sistema nervioso central. Se revisan los conocimientos actuales 
relacionados con los trastornos funcionales gastrointestinales (TFGI) 
en pediatría, su clínica y posibles mecanismos fisiopatogénicos en el 
contexto del modelo biopsicosocial. las definiciones de los TFGI utiliza-
das responden a los criterios diagnósticos de ROMA III. 

Palabras clave: eje cerebro intestino; trastornos funcionales gastroin-
testinales (TFGI).

Abstract

basic concepts of anatomy and physiology of the enteric nervous sys-
tem, the brain-gut axis and their relations with central nervous system 
are described. A review of present knowledge related to pediatric 
Functional Gastrointestinal Disorders (FGD), their clinical aspects and 
pathogenic mechanisms is carried out in the context of biopsychosocial 
model. FGD definitions correspond to ROME III diagnostic criteria.

Key words: brain gut axis; functional gastrointestinal disorders.

Los Trastornos Funcionales

Cuando un niño es traído a la consulta, el pediatra después de 
examinarlo hace un diagnóstico y trata de explicar a los padres 
o familiares qué sospecha o qué certeza tiene acerca de lo que 
aqueja al pequeño.
En la mayoría de los casos,  la familia acepta fácilmente que su 
hijo tenga faringitis, amigdalitis o gastroenteritis pero le resulta 

más difícil comprender  que teniendo todos los exámenes norma-
les sufra un “trastorno funcional” como es por ejemplo, el dolor 
abdominal recurrente. 
Tradicionalmente, los médicos definieron a los trastornos funcio-
nales gastroin-testinales (TFGI), como aquellos trastornos cróni-
cos  o recurrentes que no constituían una enfermedad estructural 
u orgánica, infecciosa, inflamatoria o neoplásica.  Es decir, los 
definieron por lo que no son, más que como entidades reales.         

En la actualidad, para explicar el origen de estos trastornos, se consi-
dera que el mode-lo bio-psico social1 resulta  integrador de los compo-
nentes biológicos, psicológicos y sociales, propone que la enfermedad 
no resulta de una sola etiología, sino que es el producto de la interacción 
de varios sistemas que operan simultáneamente a diversos niveles: 
celular, tisular, orgánico, interpersonal y ambiental. los factores psico-
sociales tienen consecuencias fisiológicas y patológicas directas en el 
individuo, y en forma inversa, las enfermedades provocan alteraciones 
psicológicas y del comportamiento social en el sujeto (FIGuRA: 1).

la interacción de estos factores a distintos niveles pondría  en evi-
dencia la habilidad de los Sistemas Nervioso Central y Entérico para 
adaptarse a los cambios fisiológicos o por  estrés. una respuesta de 
mala adaptación puede llevar al desarrollo de una función intestinal 
alterada, especialmente si se da en un niño pequeño y en crecimiento 
con un intestino inmaduro, y que se exprese como un TFGI.

los niños sufren un espectro de entidades funcionales, algunas con-
sideradas incluso como normales en su desarrollo, y en las que los 
factores anatómicos, madurativos y afectivos cobran una especial 
relevancia. Vamos a considerar algunos de los trastornos funcionales 
digestivos, varios de ellos, conocidos por los neuropediatras como 
síndromes periódicos de la infancia, grupo heterogéneo de entidades 
cuya relación con la migraña es discutida, generalmente se asocian 
a la misma o la preceden con una frecuencia mayor de la esperada.
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Neurotransmisores del SNE 6

En el SNE se encuentran y se producen prácticamente los mismos 
neurotransmisores que en el SNC. Más aún, alguno de ellos como la 
serotonina se produce en el 95 % en las células enterocromafines (EC) 
del tracto GI y sólo el 5 % en las neuronas. la dopamina, el glutamato, 
la noradrenalina, la acetilcolina, el óxido nítrico, la colecistokinina, la 
gastrina, la somatostatina y la melatonina son algunos de los varios 
neurotransmisores y neurohormonas que se producen en las sinapsis 
del SNE, se liberan para actuar localmente sobre otras células (acción 
paracrina) o pasan a la circulación sanguínea (acción neuroendocri-
na). Ninguna de las terminaciones nerviosas de las neuronas penetra 
en el epitelio y se contactan con el contenido de la luz del tubo diges-
tivo. las neuronas detectan los estímulos de la luz del intestino por 
un fenómeno transepitelial. Este proceso está mediado por células 
endocrinas del que actúan como transductores sensoriales. 

Funciones principales del SNE (sólo se enuncian) 

Digestiva: es la que permite la absorción de nutrientes y agua, la 
secreción de enzimas digestiva etc. Es un laboratorio químico con su 
propio sistema informático. 
Endocrina: contiene un gran número de células endocrinas ubicadas 
entre las células epiteliales del tubo digestivo. Es considerado un 
sistema de gran jerarquía. 
Inmunológica: el tubo GI posee el sistema linfático más grande del 
cuerpo (linfocitos) y una población importante de mastocitos para 
cumplir esa función. 

Modulación del SNC sobre el SNE

El término más adecuado para definir el efecto que ejerce el SNC 
sobre el SNE es el de modulación. El número de mensajes que 
llegan al SNC desde el tracto GI supera ampliamente el número de 
mensajes que el SNC envía al tubo digestivo siendo la proporción 
estimada en nueve a uno. Es decir, que si bien el SNC está con-
tinuamente “bombardeado” por las señales provenientes de las 
vísceras pocas veces y sólo en circunstancias específicas el ser 
humano tiene experiencia conciente de sus órganos internos. la 
comunicación del SNE con el SNC y la modulación del SNC sobre 
el SNE son realizadas a través del sistema nervioso autónomo 
parasimpático y simpático denominado eje cerebro intestino. la 
comunicación alterada entre el cerebro y el intestino juega un rol 
importante en el desarrollo de los TFGI.

A continuación se describen los síndromes o TFGI según 
Roma III que se mencionaron en la tabla I y que pueden 
llegar a la consulta neuropediátrica

Se recuerda que para que los pacientes sean incluidos en estos cri-
terios diagnósticos no deben presentar alteración estructural alguna 
(anatómica, neoplásica ni inflamatoria) ni bioquímica (metabólica).

Síndrome de rumiación del lactante

Se trata de un trastorno raro, existiendo poca bibliografía sobre el 
mismo. Se caracteriza por la regurgitación voluntaria del contenido 
del estómago hacia la boca. los criterios diagnósticos que lo definen 
son: el lactante debe presentar durante tres meses como mínimo, 
comportamientos estereotipados que comienzan con contracciones 
repetidas de los músculos abdominales, el diafragma y la lengua 
que originan la regurgitación del contenido gástrico hacia la boca 
que mastica o expulsa.
Además debe cumplir tres o más de los siguientes criterios:
1. Aparición entre los 3 y 8 meses de edad.
2. Nula respuesta al tratamiento para el reflujo gastroesofágico, 
anticolinérgicos, etc.
3. No ocurre cuando el lactante duerme o está interaccionando con 
personas.
la observación de la rumiación es el elemento esencial para el 
diagnóstico. La deprivación sensorial y afectiva es característica de 
este síndrome ya que está causado por un mal funcionamiento en la 
relación entre el lactante y la persona que lo cuida. El tratamiento 
debe orientarse principalmente a mejorar esa relación.

Cólico del lactante

Es un trastorno de conducta propio del lactante menor de 4 meses 
que implica llanto difícil de calmar y que suele presentarse durante 
la tarde o la noche. 
los criterios diagnósticos incluyen todos los siguientes: 
1. Episodios de llanto de 3 horas o más, 3 días por semana, 1 semana 
por lo menos.
2. Crisis de irritabilidad que comienzan y terminan sin causa aparente.
3. Curva de crecimiento normal.
Con frecuencia se asocia a síntomas digestivos tales como abdomen 
meteorizado, regurgitaciones, piernas flexionadas sobre el abdomen 
y cara de dolor. Aunque no se considera que se deba a crisis de dolor 
abdominal, se asume que la causa del llanto tiene un origen digesti-
vo (diferenciar de los espasmos en flexión).
En la familia es una situación que genera mucha ansiedad. El 
manejo adecuado pasa por informar a los padres sobre la benignidad 
del proceso No existen analgésicos que calmen al niño aunque una 
práctica común que lo alivia es el paseo con el cochecito.

Síndrome de vómitos cíclicos (SVC)7

Es un trastorno funcional caracterizado por episodios recurrentes y 
graves de vómitos que persisten durante horas o días con intervalos 
de normalidad entre ellos. El promedio de episodios es de 12 por año 
(1 a 70). El 70 % de los niños refieren pródromos en forma de cefa-
lea, dolor abdominal o sensación vaga de malestar que les permite 
predecir el inicio del SVC. Parece ser algo más frecuente en mujeres 
y los más afectados son los niños pre-escolares y escolares.
los signos clínicos indican una alteración en el eje cerebro-intes-
tino, que provoca una respuesta exagerada de un mecanismo de 

En esta FIGuRA: 2 se observa que los distintos programas de la acti-
vidad motora del tubo digestivo residen en los circuitos neuronales 
que se encuentran dentro del SNE. Se sabe que estos componentes 
sobreviven aún en el intestino trasplantado o en el que ha sido dener-
vado de sus conexiones extrínsecas.

Algunas diferencias entre el SNE y el SNC

Mientras el SNE está contenido dentro de las paredes del tubo diges-
tivo y está organizado en capas que involucran todo el tubo digestivo 
sin áreas especializadas, el cerebro está en la caja craneana y posee 
una morfología compleja, con diferentes áreas especializadas. En 
términos de estructura anatómica microscópica el SNE posee 100 
millones de neuronas, aproximadamente el mismo número que el que 
posee toda la médula espinal. Se calcula que en el cerebro humano 
adulto contiene 1011 y se han caracterizado entre 1000 a 10.000 tipos 
neuronales distintos.

Origen del SNE 

Embriológicamente, las neuronas de los ganglios del SNE tienen su ori-
gen en las células de la porción vagal de la cresta neural, que migran 
craneal y caudalmente poblando todo el tracto gastrointestinal. 

Estructura del SNE 4

El SNE está formado por dos plexos ganglionares que contienen neu-
ronas y células de la glía (FIGuRA: 3). El plexo mientérico (Auerbach) 
se extiende en forma completa a lo largo de todo el tracto digestivo 
desde el esófago al recto. El plexo submucoso (Meissner) es sólo 
prominente en el intestino delgado y en el colon. los ganglios de SNE 
están constituidos por los cuerpos de neuronas y células de la glía 
que tienen un rol en la modulación en las respuestas inflamatorias 
del intestino. los ganglios del SNE están interconectados a través 
de los axones. los troncos nerviosos de las células ganglionares 
entéricas inervan las capas musculares circular, longitudinal y de 
la mucosa, el epitelio, las glándulas y los vasos sanguíneos. Existen 
además células de origen mesenquimal denominadas células Inters-
ticiales de Cajal.

Categorías básicas de neuronas del SNE 5

El SNE al igual que el SNC funciona con tres categorías básicas 
de neuronas: las neuronas aferentes primarias denominadas sen-
soriales, las interneuronas y las motoneuronas. las neuronas sen-
soriales están conectadas sinápticamente con las interneuronas 
que actúan sobre dos tipos de motoneuronas: las inhibitorias y las 
excitatorias. la activación de estos dos tipos de neuronas motoras 
permite la producción de los movimientos peristálticos (peristalsis) 
(FIGuRA: 4).

Células intersticiales de Cajal (CIC)

las CIC son vitales para la función motora normal del intestino y están 
en contacto directo con los axones de las neuronas motoras, con las célu-
las musculares lisas y con los nervios formando extensas redes a lo largo 
del tubo digestivo y están eléctricamente acopladas unas con otras. Son 
consideradas las células marcapaso de tubo digestivo (FIGuRA: 5). 

Neuronas del ganglio del SNE

Imagen de microscopía  

óptica de biopsia quirúrgica 

de pared completa del recto 

humano (Swenson).

Músculo liso intestinal

FIGuRA: 4. Categorías de neuronas del SNE
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El SNE al igual que el SNC funciona con tres categorías de neuronas: 
las neuronas aferentes primarias denominadas sensoriales, 
las interneuronas y las motoneuronas

FIGuRA: 3. Ganglio del SNE humano.

FIGuRA: 5. Células Intersticiales de Cajal. 
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Áreas del SNC involucradas en el dolor abdominal 

Existe evidencia creciente que sugiere que el dolor abdominal 
funcional esta asociado a la hiperalgesia visceral. un concepto rela-
tivamente reciente es el que postula que la estimulación sensorial 
periférica recurrente aumenta (up-regulation) las señales aferentes 
o por el contrario, produce la inhibición de los mecanismos o vías 
descendentes de control del dolor, sensibilizando al tubo digestivo y 
provocando lo que se denomina la hiperalgesia visceral (más dolor 
con la misma intensidad del estímulo). la sensibilización visceral 
puede producirse a distintos niveles del sistema nervioso o a nivel del 
tubo digestivo mismo. A nivel de la mucosa por ejemplo, con el recluta-
miento de nociceptores aferentes “silentes” que ante situaciones como 
la inflamación de la mucosa, son capaces de cambiar la excitabilidad 
de la neurona de segundo orden del asta posterior de la médula El 
cambio en la neurona de segundo orden consistiría en aumentar la 
“memoria al dolor”, por lo cual aún cuando el estímulo desaparezca 
esta neurona de segundo orden continúa disparándose y debido a esto, 
los estímulos por debajo del umbral pueden provocar dolor (hipersen-
sibilidad visceral). la sensibilización visceral también puede ocurrir a 
nivel de la médula espinal (hiperexcitabilidad espinal) por aumento 
de los estímulos aferentes del intestino que incrementan la liberación 
de neurotransmisores en el asta dorsal y que son transmitidos a los 
centros cerebrales y percibidos como dolorosos. Es decir que funcio-
naría como un sistema “amplificador” donde la señal aferente es la 
misma, pero a nivel de la médula espinal “el volumen” es aumentado.

Conclusiones

En todas las culturas antiguas y modernas se ha tenido la idea que 
nuestros intestinos son capaces de experimentar emociones. Al recibir 
una buena noticia, un cosquilleo placentero invade el estómago, 
como si en su interior revolotearan mariposas. Por el contrario, las 
situaciones de tensión o miedo hacen que el estómago se cierre con un 
nudo. El desagrado intenso puede producir náuseas y hasta vómitos. 
la presente revisión tiene como finalidad demostrar las complejas 
relaciones entre el cerebro y el intestino que son las que se asocian con 
las “sensaciones” y con las funciones motoras del tubo digestivo. las 
alteraciones de la comunicación entre los “dos cerebros” dan origen 
a síntomas que se agrupan como TFGI explicados por una compleja y 
amplia fisiopatogenia incluida en un modelo biopsicosocial.
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defensa natural como es la náusea y el vómito frente a diferentes 
estímulos. El resultado es una secreción elevada de corticotropina, 
cortisol, vasopresina y serotonina, responsables del aumento de 
secreción gástrica e intestinal, del enlentecimiento del vaciado 
gástrico, y la activación del reflejo emético. En algunos casos se 
ha observado el SVC asociado a: alteración en la motilidad gás-
trica; defectos del metabolismo de los ácidos grasos8, mutaciones 
en el ADN mitocondrial9, y a canalopatías10. las familias señalan 
situaciones precipitantes de las crisis, siendo las más frecuentes 
el estrés psicológico (no sólo negativo sino también positivo como 
inicio de vacaciones, viajes, fiestas) las infecciones respiratorias, 
la menstruación etc.

Es interesante mencionar que dentro de los argumentos esgrimidos 
a favor del carácter migrañoso del SVC11 están: 
1. su presentación cíclica, 2. la historia de migraña en la familia, 
3. el predominio femenino, 4. el intervalo libre de síntomas y 5. la 
respuesta profiláctica al tratamiento antimigrañoso; por otra parte 
6. los estudios neurofisiológicos describen hallazgos similares a los 
de la migraña en el EEG y en los PEV. 7. la aparición de cefaleas 
migrañosas en casi la mitad de los niños con SVC12 síntoma que solo 
ocurre en el 12% de los controles (Digan y col. 2001). En estos niños 
la patología funcional está más frecuentemente asociada que en la 
población general observándose en el 67 % de los casos intestino 
irritable, en el 21 %, migraña (el doble de la prevalencia general), 
mareos durante los viajes (46 %) y convulsiones (5,6 %). Así mismo, 
las familias de los pacientes también presentan trastornos funciona-
les más a menudo que el promedio de la población13.

Rumiación del adolescente

Consiste en episodios de rumiación luego de las comidas que suelen 
durar alrededor de una hora y que, característicamente no se acompa-
ñan de otros signos GI. Aparecen en niños con patología neurológica 
crónica como forma de autoestímulo o en adolescentes con trastornos 
de conducta alimentaria. En un tercio de los afectados se describen 
síntomas de ansiedad, depresión y trastornos obsesivos compulsivos, 
pudiendo identificarse en un 10% de los casos un precipitante. 
los criterios diagnósticos incluyen:
1. Duración de por lo menos dos meses en los que debe presentar 
rumiación al menos una vez a la semana. 
2. la rumiación no aparece durante el sueño los diagnósticos dife-
renciales deben plantearse con anomalías anatómicas y motoras; 
anorexia y bulimia. Con frecuencia existe un retraso importante en el 
diagnóstico, estimándose un tiempo medio de dos años. la mayoría 
de los casos mejoran con una terapia conductual.

Dolor abdominal funcional

Se observa en niños de 4 a 18 años14 Con cierta frecuencia bajo este 
síntoma subyace una situación de maltrato y abuso, por lo que es 
importante que todos los médicos que atienden niños conozcan el 
tema con cierte profundidad15. 

Criterios diagnósticos:
1. Dolor abdominal intermitente o continuo.
2. Criterios insuficientes para otros TFGI
3. la frecuencia debe ser de una vez por semana durante por lo 
menos dos meses.

Síndrome de dolor abdominal funcional de la infancia

Dolor abdominal funcional que se acompaña de alguno de los 
siguientes criterios durante al menos el 25% del tiempo y:
1. Afecta las actividades de la vida diaria diaria.
2. Puede asociarse a otros síntomas como cefalea, dolor de las extre-
midades y dificultades para dormir.
los criterios deben cumplirse al menos 1 vez por semana durante los 
2 últimos meses previos al diagnóstico.

los criterios que avalan el carácter funcional del dolor abdominal son:
a. los intervalos sin síntomas entre las crisis. 
b. El dolor es periumbilical o epigástrico, o sea, cerca de la línea media, 
no irradiado, de tipo sordo o quemante, que no tiene relación con la 
defecación, a diferencia de lo que ocurre con el intestino irritable, ni con 
los alimentos a diferencia de lo que ocurre con el síndrome ulceroso. 
c. El dolor puede dificultar el sueño pero raramente despierta al niño.
d. Dolor abdominal con criterios insuficientes para ser incluido en 
otros TFGI16.

FIGuRA: 6. Dolor abdominal y áreas del SNC involucradas.
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ulrich Wolf2 y Kart Hirschhorn3, como un síndrome de microcefalia con crá-
neo peculiar en forma de yelmo guerrero griego; Zollino et al4 en 2001, reali-
zaron la delineación completa del síndrome: recién nacidos con bajo peso al 
nacimiento, hipotónicos, que presentan crisis convulsivas; el cuadro clínico 
está caracterizado por diversas malformaciones congénitas, microcefalia 
con asimetría craneal, hipertelorismo, fisuras palpebrales oblicuas, boca 
en forma de carpa, orejas displásicas de implantación baja y retrognatia; 
convulsiones de inicio temprano, cardiopatía congénita y retraso mental. la 
mitad de los pacientes tienen paladar hendido y los varones pueden pre-
sentar hipospadias y criptorquidia. los criterios diagnósticos son: dismorfia 
facial característica en "yelmo griego", retardo del crecimiento y manifes-
taciones de déficit neurológico, retraso mental, hipotonía y convulsiones5.

Presentación del propósito

la exploración física mostró lactante micro-céfalo con dismorfia cra-
neofacial, frente amplia con glabela prominente, hipertelorismo ocular, 
fisuras palpebrales de inclinación oblicua descendente, ptosis palpe-
bral, pliegues epicánticos internos, cejas escasas y ralas en forma de 
arco; boca de carpa con levantamiento del labio superior, arco de cupido 
marcado y comisuras labiales descendentes; filtrum corto y profundo. 
Puente nasal muy amplio, nariz pequeña con punta achatada y bulbosa, 
pabellones auriculares grandes en implantación baja y rotación poste-
rior; hipoplasia maxilar, micrognatia y retrognatia, cuello corto. 
Cuerpo delgado y longilíneo, extremidades alargadas, dedos delgados 
y finos. Somatometría inferior al percentil 3 de su edad: talla 57 cm 
y peso de 4.6 kg, perímetro cefálico muy reducido (37 cm), perímetro 
torácico 38 cm, abdominal 37 cm. Todas estas medidas fuera de per-
centiles, correspondientes sólo a niños de 3 meses de edad.
En el síndrome de Wolf-Hirschhorn la causa suele corresponder a una 
impronta paterna con alteraciones en los loci D4S166 y D4S3327, y 
recientemente se ha reportado una nueva zona de afección D4S98-
D4S16 denominada región WHSCR-213,14.
El pronóstico del paciente es desfavorable a corto plazo pues la 
supervivencia en la mayoría de los casos es aproximadamente 
de 2 años de vida, muriendo por complicaciones respiratorias y 
cardíacas; sólo un tercio sobrevive un tiempo mayor15.
El propósito, una niña de 8 meses de edad se presentó a la consulta clíni-
ca con profunda hipotonía global, mala conducta alimentaria, bajo peso, 
muy pobre conexión y marcadas dificultades deglutorias y de su mecánica 
respiratoria, lo que requirió una internación orientada a un tratamiento 
vital de sostén y a una búsqueda etiológica de su grave condición. 
Su fenotipo peculiar y su clínica dismorfológica hacían evidente 
una posible causa genética. Mientras permenecía internada, en el 
5° día aparecen episodios compatibles con espasmos infantiles, 
siendo efectuado de inmediato un EEG que evidencia hipsarritmia 
atípica, situación ésta que ha sido descripta en revisiones ante-
riores de este raro síndrome. 
El tratamiento anticonvulsivo de inicio con vigabatrín (VGB) a dosis 
crecientes desde 90 mg/k/d a 180 mg/k/d (VO cada 6 hs) resultó 
inefectivo, así como la asociación con ácido valproico en dosis cre-
cientes desde 15 mg/k/d a 45 mg/k/d (VO cada 8 hs). 
Se utilizaron entonces levetiracetam (lEV) y benzodiacepinas (clo-
nazepam (CZP) y clobazam (ClOB)) a dosis habituales con escasa 

respuesta terapéutica. una prueba terapéutica con piridoxina fue 
hecha sin resultados satisfactorios. 
Sólo un esquema con AVP a altas dosis disminuyó entre 25-50 % los 
espasmos, quedando con una multiterapia (VGB + AVP + CZP).

Discusión del caso

las complicaciones convulsivas no son el elemento clínico más conspi-
cuo de este raro síndrome, y su presencia es poco conocida incluso en 
las revisiones más exhasutivas del mismo. 
Creemos que esto explica la necesidad de conocer más profunda-
mente estos casos, y redoblar esfuerzos para coordinar las diferen-
tes especialidades en su atención más adecuada.
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Resumen 

Introducción: El síndrome de Wolf-Hirschhorn es una rara enfer-
medad causada por una anormalidad cromosómica debida a una 
microdeleción distal del brazo corto del cromosoma 4; sus manifes-
taciones clínicas son: malformación craneofacial, retardo psicomotor 
severo, y alteraciones neurológicas diversas. Objetivo: Descripción de 
un caso clínico de Wolf-Hirschhorn, con énfasis en las alteraciones 
craneofaciales ilustrativas de la enfermedad. Cuadro clínico: lac-
tante hipotónica con microcefalia y rostro peculiar de "yelmo guerrero 
griego": frente amplia, glabela prominente, hipertelorismo, epicanto 
interno y nariz achatada; paciente con retardo en crecimiento pre y 
postnatal, retraso psicomotor y convulsiones. la confirmación del 
diagnóstico se logró con cariotipo de hibridación fluorescente in situ 
(FISH) mostrando microdeleción distal en brazo corto del cromosoma 
4, banda pl5. Conclusión: El caso puede corresponder a una muta-
ción de novo con deleción del gen WHSC1 y otros vecinos pues es un 
síndrome de genes contiguos.

Palabras clave: Síndrome de Wolf-Hirschhorn; microdeleción cromosómica.

Abstract

Introduction: Wolf-Hirschhorn Syndrome is a genetic disease, in which 
the defect is a partial deletion involving the distal part of the short arm 
of chromosome 4. The clinical manifestations are craniofacial ano-
malies, delayed psychomotor development and neurological disorders. 
Objetive: Describe a clinical case of Wolf-Hirschhorn Syndrome, with 
specific description of craniofacial dysmorphological features. Case 
report: A female hypotonic infant with microcephaly and facial dysmor-
phism like "greek helmet": prominent glabela, ocular hypertelorism, epi-
canthal folds and marked broad-beaked nose, with pre and postnatal 

severe growth deficiency, mental retardation and seizures. Conclusions: 
The fluorescence in situ hybridization (FISH) karyotype revealed loss of 
genetic material at chromosome 4 short arm, with deletion in band 4pl5 
confirming the diagnosis. A case of probable de novo mutation with 
deletion of gene WHSC1 and other linked contiguous genes.

Key words: Wolf-Hirschhorn Syndrome, chromosomal microdeletion.

Introducción 

El síndrome de Wolf-Hirshhorn es una rara enfermedad genética 
causada por la microdeleción distal del brazo corto del cromosoma 4.
las principales características son los rasgos faciales peculiares, 
crisis convulsivas y retardo psicomotor y del desarrollo. Su fre-
cuencia de presentación es de 1 por cada 50,000 nacidos vivos, 
presentando el doble de frecuencia en mujeres1.
Fue descrito simultáneamente en 1965 en comunicaciones separadas por 
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FIGuRA: 1. Programas motores del SNC y SNE.
Nótese la típica fascies en "yelmo griego", la hipotonía y su microsomía.
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los datos epidemiológicos indican que entre el 20-40% de los pacien-
tes con epilepsia llegarán a ser refractarios al tratamiento. Existen 
muchos factores que pueden determinar el fracaso de la terapia con-
vencional, tales como el tipo de epilepsia, sus posibles etiologías, y la 
frecuencia y características de las crisis, entre otros. la resistencia al 
tratamiento farmacológico es, por lo tanto, un fenómeno multicausal.
 
En la actualidad, la alternativa terapéutica con mejores resultados en 
la epilepsia parcial con crisis refractarias al tratamiento farmacológico 
es la cirugía. la indicación quirúrgica es precedida de una exhaustiva 
evaluación con el objeto de identificar el área del cerebro responsable 
del origen de las crisis o zona epileptógena, y demostrar que la interven-
ción quirúrgica mejorará la calidad de vida del paciente y no causará 
deterioros neurológicos o cognitivos incapacitantes para el mismo.
 
la hemisferectomía, descripta por Dandy y lhermitte en 1928, es el 
exponente máximo de las técnicas de resección para el tratamiento 
quirúrgico de la epilepsia y consiste en la extirpación de un hemisfe-
rio completo. Desde su introducción, se comprobó que tenía resulta-
dos excelentes en el control de las crisis de pacientes seleccionados, 
pero pronto se describió la hemosiderosis como complicación fre-
cuente asociada a una alta mortalidad. 
Con el objetivo de evitar éstas complicaciones ha habido un gran 
avance en el desarrollo de técnicas de hemiferectomía, realizando 
cada vez menos remoción de tejido y más hemiferotomías desco-
nectivas, en donde el hemisferio afectado es desconectado del 
tronco cerebral, evitando grande hemorragias5,8.

Sus indicaciones son los grandes procesos estructurales que afectan 
a un hemisferio completo y que cursan con déficit neurológico y 
crisis frecuentes e incapacitantes de dicho hemisferio; tales como la 
encefalitis crónica de Rasmussen, las displasias corticales extensas, 
como la hemimegalencefalia, el síndrome de Sturge-Weber, síndrome 
HHE o epilepsia hemipléjica infantil y lesiones glióticas secuelares a 
un accidente cerebrovascular o encefalitis.

El término hemiferectomía significa la remoción de tejido cerebral, 
usualmente conservando los ganglios de la base. la hemiferectomía 
funcional es un procedimiento funcionalmente equivalente a la remo-
ción de tejido, pero anatómicamente hay sectores del hemisferio que 
no son removidos pero si desconectados de estructuras profundas 
o contralaterales. El término hemisferotomía consiste en la desco-
nexión cortical de un hemisferio asociado o no a la remoción de la 
corteza ínsular o el hipocampo anterior.
 
En la actualidad existen varias técnicas de hemisferotomía: abordaje 
lateral (Técnica de Villemure y Técnica de Schramm) y el abordaje 
vertical parasagital o técnica de Delalande. 
 
Todas las cirugías desconectivas tienen como objetivo primario que 
el paciente permanezca libre de crisis mediante la desconexión del 
hemisferio. Hay varios artículos que han demostrado que la hemiferec-
tomía es efectiva para el tratamiento de epilepsias refractarias, con un 
alto porcentaje de pacientes libre de crisis, entre un 68 y 88% asociado 
a una mejoría en la calidad de vida de los pacientes3,9. 

Con el perfeccionamiento de las distintas técnicas, las complica-
ciones y secuelas de las cirugías de desconexión hemisférica se han 
reducido, siendo las más frecuentes la hidrocefalia y los procesos 
infecciosos. En la actualidad, la mortalidad es excepcional. Cook en 
una serie de 115 pacientes compararon las técnicas de hemisferec-
tomía anatómica y funcional y la hemisferotomía lateral modificada 
y observaron que la tasa de complicaciones fue menor en la hemisfe-
rotomía (34, 35 y 11% respectivamente)10. En esta serie observaron 
que un 22% de los pacientes a los que se les realizó hemisferotomía 
lateral requirieron la colocación de válvula de derivación ventrículo 
peritoneal, un 78% de los que se realizó hemisferectomía anatómica 
y un 9, 4% en el grupo hemisferectomía anatómica.
Delalande5 en una serie de 83 pacientes con la técnica de hemis-
ferotomía parasagital vertical observó que un 15% requirieron 
colocación válvula siendo más frecuente en los pacientes con 
malformación del desarrollo cortical y en menor medida en los 
pacientes con lesiones secuelares.
 
El objetivo de nuestro trabajo fue analizar el pronóstico y la morbimor-
talidad de la hemisferotomía parasagital con la técnica de Delalande 
en pacientes operados en nuestro centro en los últimos tres años.

Material y Métodos

Se realizó un estudio observacional prospectivo en pacientes con 
epilepsia parcial refractaria con criterios de cirugía de epilepsia. 
Consideramos epilepsia refractaria a quienes hayan recibido al menos 
tres drogas antiepilépticas adecuadas al tipo de epilepsia, en dosis 
máximas toleradas con persistencia de convulsiones
De los 23 niños y adolescentes a los que se les realizó cirugía de epi-
lepsia, se seleccionaron pacientes con epilepsia parcial sintomática 
fármacorresistente quienes recibieron hemisferotomía parasagital ver-
tical (FIGuRA: 3) como tratamiento entre mayo del 2007 y mayo del 2010. 
Se les realizó una evaluación prequirúrgica que incluyó: anamnesis y 
análisis de la semiología ictal, examen físico neurológico y monitoreo 
prolongado de Video-EEG de scalp utilizando el sistema Internacional 
10-20 de colocación de electrodos, con el agregado de electrodos 
temporales anteriores basales. las descargas interictales y el patrón 
ictal se analizaron por distribución lobar, lateralidad y extensión. A 
todos se les realizo evaluación neuropsicológica acorde a la edad y 
nivel cognitivo y se incluyó una escala de calidad de vida. A todos los 
pacientes se les realizo imágenes por resonancia magnética (IRM) de 
alta resolución en equipo de 1,5 Tesla con protocolo estandarizado de 
epilepsia. A un paciente se le realizó test de Wada para determinar 
lateralidad del lenguaje. 
El tipo de cirugía consistió en hemisferotomía parasagital vertical de 
Delalande. la elección de la técnica quirúrgica fue basada en la expe-
riencia del grupo quirúrgico y en la menor morbi-mortalidad reportada 
en la bibliografía con esta técnica. 
El pronóstico de crisis fue evaluado a través de la escala de Engel 
considerando la información obtenida en la última consulta de los 
pacientes con un seguimiento mínimo de un año. Se evaluaron los 
déficits neurológicos postquirúrgicos a través del examen neurológico 
en la primera semana, a los 6 meses y al año luego de la cirugía.

Resumen 

Introducción: la epilepsia refractaria sigue siendo un importante desafío 
para el neurólogo clínico. una vez que fracasa el tratamiento farmacoló-
gico, la cirugía pasa a ser la mejor opción, en candidatos adecuadamente 
seleccionados. las grandes cirugías como la hemisferectomía vuelven a 
ocupar un lugar en el tratamiento. Con el perfeccionamiento de las distin-
tas técnicas, las complicaciones y secuelas de las cirugías de desconexión 
hemisférica se han reducido, debido a la menor hemorragia y menor tasa 
de reoperaciones. En la actualidad, la mortalidad es excepcional.
Objetivo: Analizar una serie de 6 pacientes con epilepsia fármaco-
resistente sometidos a hemisferotomía vertical parasagital con la 
técnica de Delalande, entre marzo del 2007 y marzo del 2010. 
Resultados: Se realizaron 4 hemisferotomías izquierdas y 2 derechas. 
las etiologías de las epilepsias fueron: 2 pacientes accidente cerebro-
vascular perinatal, 2 malformación del desarrollo cortical, 1 encefalitis 
de Rasmussen y otro lesión gliótica. Al analizar la evolución, 4 (66%) 
pacientes se encuentran libres de crisis, 1 presentó una reducción 
mayor al 50% de las crisis y 1 no presentó cambios en la frecuencia 
de crisis. Al evaluar las complicaciones, 1 paciente presentó vómitos, 1 
hidrocefalia que requirió colocación de válvula de derivación ventrículo 
peritoneal y uno peoría de la hemiparesia en forma transitoria.
Conclusión: Hacemos hincapié en incluir esta posibilidad terapéutica tempra-
na en pacientes con epilepsia parcial sintomática con lesiones hemisféricas.

Abstract

Analysis of outcomes and mortality of vertical parasagital hemis-
pherotomy for refractory epilepsy in children and adolescents.
Refractory epilepsy presents an important challenge for neurologists. 
Nowadays, increased interest has been paid in procedures of hemis-

pherectomy and hemispherotomy for patients with drug resistance 
epilepsy and hemispheric epilepsy. With the evolution of the different 
hemispheric surgeries, complications and morbidity have considerably 
decreased and mortality has become the exception. 
Purpose: To analyze our experience with 6 patients who underwent 
vertical parasagital hemispherotomy for the treatment of catastrophic 
epilepsy between May 2007 and May 2010.
Results: 4 patients underwent a left hemispherotomy and 2 a right 
hemispherotomy. Diagnoses included perinatal stroke in two patients, 
hemispheric cortical dysplasia in two patients, one patient Rasmussen 
encephalitis and one had a gliotic lesion. 
Four (66%) patients were seizure free and one patient had >50% 
reduction of the seizure frequency and intensity. The complication were: 
vomiting,in one patient, one developed hydrocephalus that needed 
ventriculoperitoneal shunt placement and one presented a transient 
worsening of the hemiparesis. No deaths occurred.
We highlight the importance of including the hemispherotomy as an 
early alternative option for patients with refractory hemispheric epilepsy. 

Introducción 

la incidencia de la epilepsia refractaria sigue siendo alta a pesar del desa-
rrollo de numerosas drogas antiepilépticas nuevas en los últimos 10 años, 
presentando una incidencia entre 20 y 30% de los pacientes con epilepsia1.
Se define como epilepsia fármaco resistente a la incapacidad de 
2 fármacos antiepilépticos tolerados, debidamente seleccionados 
y administrados, tanto en monoterapia como en combinación, de 
controlar la ocurrencia de crisis epilépticas en cualquier momento 
después de haber alcanzado la dosis máxima del fármaco1.
Se define la no ocurrencia de crisis, al cese de los episodios durante 1 año o 3 
veces el intervalo más prolongado entre crisis (el que haya durado más tiempo).

Análisis sobre pronóstico 
y morbimortalidad de la 
hemisferotomía parasagital 
vertical en niños y adolescentes 
con epilepsia hemisférica 
fármaco-resistente
Aberastury M.; Silva W.; Ciraolo C.; Peralta M.; Muntadas J.; Vaucheret E.; Vaccarezza M.; Maxit C.; Agosta, G.

Servicio de Neurología Pediátrica, Hospital Italiano de Buenos Aires · E-mail: marina.aberastury@hospitalitaliano.org.ar

AR
TÍ

CU
LO

 O
RI

GI
NA

l

A



PAG. 30 PAG. 31

FIGuRA: 2. Se observa RMN axial, en secuencia de inversión recuperación, en donde 
se evidencia una atrofia hemisférica derecha con mayor compromiso de la región 
temporal y peri-insular del paciente número 2 con Encefalitis de Rasmussen. 

FIGuRA: 3. Es una imagen de RMN corresponde a la hemisferotomía, eviden-
ciando la desconexión hemisférica.

Discusión

El tratamiento quirúrgico de la epilepsia constituye en la actualidad una 
modalidad terapéutica efectiva y segura. El desarrollo de la cirugía de la epi-
lepsia se ha debido, al volumen de pacientes fármaco resistentes candidatos 
a cirugía, al avance tecnológico en los sistemas de diagnóstico neurofisioló-
gico y de neuroimágenes que permiten un diagnóstico más preciso y seguro, 
a la evolución de técnicas quirúrgicas que mejoran los resultados y disminu-
yen la morbilidad quirúrgica y a su excelente relación costo-beneficio.
la hemisferectomía y hemisferotomía son técnicas ampliamente utilizadas 
en niños y adolescentes con epilepsia con afectación hemisférica, debido a 
que hay numerosas publicaciones que reportan sus resultados favorables. 
Holthausen et al. en una serie que incluyó 333 pacientes, reportaron un 
70,4% libres de crisis11. Schram en una serie de 49 pacientes con un 
seguimiento de 52 meses reportó un 90% libres de crisis y una serie de 
111 pacientes del John Hopkins Hospital, reportó un 65% libres de crisis12.
Delalande en una serie de 83 pacientes con la técnica de hemisfero-
tomía parasagital vertical observó que un 74% de pacientes libres de 
crisis, siendo mayor en los pacientes con encefalitis de Rasmussen, 
Sturge Weber y lesiones secuelares5.
En nuestra cohorte, observamos que un 66% se encuentra libre de 
crisis con un seguimiento mínimo de un año. Al igual que lo reportado, 
observamos que los pacientes con diagnóstico de encefalitis de Ras-
mussen y con antecedentes de accidente cerebrovascular perinatal 
tuvieron el mejor pronóstico y todos permanecieron libres de crisis7.
 
Al analizar las complicaciones agudas un paciente presentó somnolen-
cia y anorexia transitoria, uno vómitos y otro presentó hidrocefalia que 
requirió la colocación de una válvula de derivación ventrículo peritoneal. 

Al analizar los déficits neurológicos adquiridos en nuestra serie observa-
mos que un solo paciente presentó empeoramiento de su hemiparesia, 
la cual fue transitoria. Otro de los pacientes que padecía encefalitis de 
Rasmussen recuperó la deambulación independiente luego de la cirugía.

Conclusión

la hemisferotomía parasagital vertical con la técnica de Delalande 
en nuestro medio en niños y adolescentes presenta buenos resulta-
dos, con mínimas complicaciones, estando el pronóstico relacionado 
a la etiología de la epilepsia. 
En este sentido observamos que los pacientes con encefalitis de 
Rasmussen y stroke perinatal permanecieron libres de crisis con una 
franca mejoría en la calidad de vida. Hacemos hincapié en incluir 
esta posibilidad terapéutica temprana en pacientes con epilepsia 
parcial sintomática con lesiones hemisféricas. 
Estos resultados son similares a lo reportado en series de otros centros. 
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Resultados

Se realizaron 4 hemisferotomías izquierdas y 2 derechas, inclu-
yendo 2 pacientes de sexo femenino y 4 masculino. la mediana de 
edad al momento de la cirugía fue de 7 años (rango 3-22 años). la 
duración de la epilepsia, previa a la cirugía, tuvo un rango entre 
2-21 años (mediana 5,5 años). la mediana de crisis previo a la 
cirugía fue de 8 (entre 5 y 50 crisis por día y un paciente presen-
taba epilepsia parcial continua). Todos los enfermos presentaron 
diagnóstico de epilepsia parcial sintomática fármaco-resistente, 1 
paciente secundaria a encefalitis de Rasmussen, 2 a un accidente 
cerebrovascular perinatal, 2 a malformación del desarrollo cortical 
y lesión gliótica secundaria a meningoencefalitis en uno. 

Al evaluar las complicaciones, 1 paciente presentó vómitos, 1 
hidrocefalia que requirió colocación de válvula de derivación 
ventrículo peritoneal y uno peoría de la hemiparesia de forma 
transitoria.

Resultados postquirúrgicos: Durante el seguimiento, que tuvo 
una mediana de 1,5 años (1 a 3.2 años), 4 (66%) pacientes se 
encuentran libres de crisis (Engel 1a), 1 presentó una reducción 
mayor al 50% de las crisis (Engel 2a) y 1 no presentó cambios en 
la frecuencia de crisis (Engel 3) En todos los casos, la recurrencia 
de las crisis ocurrió antes del mes de la cirugía. 3/6 (50%) de 
los pacientes redujeron el número de DAES que recibían. En las 
FIGuRAS: 2 y 3 se muestra la RMN pre y post quirúrgica del paciente 
número 2 con Encefalitis de Rasmussen.

FIGuRA: 1. Imágenes axial y coronal de cerebro cadavérico mostrando la desconexión 
utilizando la hemisferotomía vertical parasagital con la técnica de Delalande.
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de su jardín, a pesar de lo cual el juego es individual, espontáneo, 
sin pautas, anárquico, compulsivo, cambiante. En casos aislados 
de algunos niños, todo aquello organizado por la maestra como 
procesos en desarrollo, de carácter didáctico, no es acompañado 
por las acciones realizadas por el mismo. Por el contrario se aísla, 
queda poco tiempo pendiente de una acción o de las explicaciones y 
demandas de su maestra. No logra entender las relaciones con sus 
compañeritos transformándose por momentos en agresivo.

las maestras habitualmente, citan a los papás para considerar los 
hechos y ponen énfasis en la “falta de atención” de los niños, su 
dispersión, desorganización y excitación motora. Por último y como 
al pasar, ponen énfasis en la dicción, en la organización lingüís-
tica, déficit en la síntesis de oraciones y utilización de partículas. 
las mamás refieren haber estado preocupada por los hechos que 
reclaman las maestras, teniendo en muchas oportunidades de algún 
profesional, “tenga paciencia, Juancito ya va hablar”. Muchos de los 
niños son sometidos a diversos estudios médicos sin que ninguno de 
ellos emitiera datos positivos. las consultas se extienden a pediatras, 
neurólogos, psicólogos, psicopedagogos, estimuladores sin resultados 
terapéuticos, muchas veces convincentes.

Análisis de esta experiencia

los hechos referenciados expresan la cotidianeidad con la que nos enfren-
tamos profesionales de diversas disciplinas. la forma de encarar estas 
y otras dificultades se relaciona con el pronóstico y evolución de muchos 
niños que a diario presentan dificultad de inserción social y rechazo. las 
consecuencias son serias considerando el tiempo en años de vida de 
cualquier niño que no se adapta a la escolaridad y que no aprende.

la dificultad de una adecuada comunicación, la posibilidad cierta de 
explayarse, son formas que adquiere los retardos del lenguaje. En las 
últimas décadas mucho se avanzó en esta problemática. Sin embargo 
no se ha logrado mejorar en forma significativa nuestra comprensión, 
en el ámbito familiar, pedagógico y social. la organización del lenguaje 
presupone no solo una estructuración formal de mecanismos de comu-
nicación. Por el contrario se constituye en tanto puede decodificarse 
un mensaje y su correspondiente respuesta. los primeros años de vida 
han sido motivo de muchas investigaciones. Así la neuropsicología, la 
lingüística, entre otras ciencias, han podido en las últimas décadas 
dar explicación a la constitución de la estructura organizacional de 
dicho sistema. No obstante siguen planteándose dudas y cuestio-
namientos. Puesto que no es solo un proceso que se explique por 
fenómenos acumulativos o genéticos. Por el contrario se constituye 
en función de un proceso complejo en donde se ponen en juego meca-
nismos de tipo anatómico estructural, de organización funcional y 
social. Efectivamente, si bien requerimos de una estructura anatómica 
constituida por la boca, los labios, músculos peri bucales, mucosa 
bucal y estructura fonatoria, esto es condición aunque no suficiente 
para la organización del sistema lingüístico. El proceso de crecimiento 
del niño incorpora maduración de sistemas cerebrales, desarrollo en 
función del tiempo y un adecuada actividad de aprendizaje constituida 
por el contexto familiar, social y áulico que garantizan por un lado la 

adecuada comunicación, por el otro la integración de modalidades de 
comunicación donde se reverbera palabras, enunciaciones, situaciones 
y contextos. El niño vive en un mar de palabras que constituyen el 
material fundamental de la retroalimentación, la consolidación de sus 
conocimientos y las formas de enunciarlos. No menos importante es la 
cultura particular en la que se desarrolla.

El niño vive en sus primeros años de vida, una comunicación fluida 
y en permanente desarrollo con su madre que la retroalimenta por 
medio de la comunicación visual, observando como ella se expresa 
frente a él y auditivamente escuchando su arrullo u otras formas de 
intercomunicación. le aporta necesidades como la alimentación, el 
aseo, el amor, al mismo tiempo que se comunica en forma permanente. 
Retroalimenta mediante su audición las palabras del ambiente que 
las repite de acuerdo a su desarrollo y el momento de su aprendizaje. 
A su vez el contexto y su experiencia personal constituyen el aparato 
psíquico que le da cierta característica personal al lenguaje afirmada 
a lo largo de su vida.

Del modo en que el medio se comunique con ese niño también será la 
característica de su composición psíquica pero a su vez la forma en 
que recicle su comunicación. Con ello queremos señalar que no siem-
pre es esperable que un niño con dificultades de lenguaje pueda tener 
una enfermedad, “una lesión”. Por el contrario, las mas de las veces 
el niño es “portador “de dificultades en la comunicación producto de 
circunstancias ambientales. los modos en que nos comuniquemos en 
los primeros años de vida, la regularidad, la experiencia que los niños 
puedan obtener, la posibilidad que le demos de que experimenten 
situaciones, en el modo que se conecten con sus actividades lúdicas, 
la modalidad que adopte el adulto de acompañarlo en la actividad 
exploratoria determinará la integración, en la comunicación infantil. 

Que elementos tenemos que considerar

la experiencia habitual, permite afirmar como el niño inicia el proceso 
de comunicación mediante el llanto el cual constituye una de las formas 
por la que reclama sus necesidades básicas (Aseo, cariño y alimento), 
siendo la fórmula que permite rápidamente constituir una modalidad 
de comunicación e integración a la vida social y de resolución de sus 
requerimientos biológicos. De hecho ha sido estudiado en nuestro medio 
la forma en que los niños modifican el carácter de su llanto en forma 
acelerada en los primeros días de su vida (Feld y col, 2004). 

Efectivamente, se ha señalado que el llanto puede modificar su tono 
en una octava del pentagrama musical. Posteriormente, la interac-
ción entre la madre y el bebé permite que dicho llanto, se transforme 
en la interacción diaria (la madre señala: “si, mi bebé tiene hambre, 
mi bebé está sucio”. luego de la alimentación puede explayarse 
en un ínter juego de “ajo!!!!!” que dice mi bebé!!!!!!!, comió la 
papa!!!!” y situaciones por el estilo). A su vez, dicho contexto, 
incorpora la retroalimentación auditiva de vocablos emitidos por el 
niño y la madre. Su aparato fonador se ejercita y emite una serie de 
señales sensoperceptivas y propioceptivas recogidas en el cerebro, 
que van consolidando una síntesis de la experiencia preliminar en 

Resumen 

Consideramos la importancia que tiene para las neurociencias 
un enfoque integral de los problemas de lenguaje infantil. Sus 
interacciones con diversas disciplinas como la Fonoaudiología, 
la lingüística, la psicopedagogía, la educación, la pediatría y por 
supuesto la neuropediatría, facilitan un acertado proceso diagnósti-
co. Frecuentemente la falta de un enfoque global impide la adecuada 
apreciación de las dificultades subyacentes para su consideración. 
Hacemos alusión a los aspectos no solo estructurales y funcionales 
del mismo sino a las diversas variantes extralingüísticas e intralin-
güísticas que favorecen su desarrollo. la organización del lenguaje 
desde el recién nacido tiene un proceso progresivo que involucra la 
interacción biológica necesaria para la subsistencia del mismo con 
factores sociales de creciente dimensión que posibilitan su vínculo 
temprano. Es observable en la relación madre-hijo, el nivel de locua-
cidad general y el modo de intervención materna en la conversación 
como un modo de enriquecimiento semántico, su incidencia en la 
expansión “gramatical”, y el valor en la sintaxis. Señalamos que el 
lenguaje motivado por demandas atinentes a los intereses infantiles, 
puede ser un adecuado regulador de la atención y regulador de diver-
sas acciones destinadas a un fin por medio de la función inhibidora 
desplazada hacia el control verbal del ambiente del niño. 

Abstract

We consider the importance to neuroscience a comprehensive appro-
ach to child language problems. Your interactions with various dis-
ciplines such as Speech Therapy, linguistics, psychology, education, 
pediatrics and pediatric neurology course, provide an accurate diag-
nostic process. Often the lack of a comprehensive approach prevents 
an adequate assessment of the underlying difficulties for considera-

tion. We refer to issues not only of the structural and functional but 
several variants extralinguistic and intralinguistical that favor its 
development. The organization of language from birth is a progres-
sive process that involves the biological interaction necessary for the 
subsistence of the same social factors that enable their growing size 
early bonding. It is observable in the mother-child relationship, the 
level of general talkativeness and maternal mode of intervention in 
the conversation, as a way of semantic enrichment, its impact on the 
expansion "grammar" and the value syntax. 
We indicate that the language motivated by demands pertaining to 
children's interests, may be an appropriate regulator of the attention 
of various actions to an end through the inhibitory function shifted to 
the verbal control of the child's environment.

Antecedentes de una experiencia cotidiana

Numerosos niños han iniciado su jardín. Hermosos, guardapolvos 
almidonados, de colores vivos y contrastantes. un moño distinguido, y 
una bolsita con vaya a saber que objetos incorporados por sus madres, 
cierra los atuendos. las maestras, los reciben, tratando de interpretar 
los gestos nerviosos e inseguros de los niños en el primer día de clase, 
realizando el máximo esfuerzo para que la transición sea lo más fácil 
posible. los niños se forman en el patio, izan la bandera, como un acto 
aún extraño, aunque original y cuyo silencio da un marco de respeto no 
suficientemente entendido. 

los niños siguen los acontecimientos con un halo de inquietud, 
como un hecho ajeno a su ser, a su comprensión, a su mundo. En 
los días sucesivos se integran a la vida escolar no sin dificultad. 
les cuesta abandonar la mano de sus madre, por momentos lloran 
o se resisten a participar en las actividades sugeridas por sus 
maestras. Pasado un tiempo, logran quedarse en la salita “azul” 
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que presupone un período ontogenético a lo largo del cual se cons-
tituyen comportamientos característicos de la especie, en este caso, 
vinculados a aspectos socio-afectivos y cognitivos y en el que está 
inserto el desarrollo verbal. Por lo que está claro que en la capacidad 
verbal de un niño el desarrollo se produce en etapas relativamen-
te determinadas ontogenéticamente con relación a un desarrollo 
estructural y funcional mediado por factores de tipo afectivo y social 
que constituyen a su aprendizaje. Al decir “en etapas relativamente 
determinadas” justificamos las limitaciones propias de la biología 
y renunciamos a un concepto determinista por el cual, se pueden 
estrictamente, definir etapas. Tanto la experiencia cultural, étnica, 
social, antropológica de la humanidad pone gran flexibilidad a dicho 
determinismo. Si bien es cierto que el papel que desempeña el medio 
en el aprendizaje lingüístico, es difícil hacer de él el factor decisivo 
que determina el momento en que comienza dicho aprendizaje. Como 
hemos señalado, alrededor del bebé existe un mar de palabras, sin 
embargo de las características del medio que rodea al niño pueden 
ofrecerse datos significativos acerca de su condición verbal. un 
ejemplo de ello lo da lenneberg (1967) quien ha registrado los soni-
dos vocales de niños pertenecientes a dos poblaciones. la compara-
ción en el estadio del balbuceo, entre niños cuyos padres son sordos y 
otros que no lo son. los niños de padres sordos, en general, vocalizan 
igual que los de padres que no lo son, pero, a diferencia de éstos, 
no vocalizan como respuesta a las vocalizaciones del ambiente. la 
actividad del sujeto es idéntica en ambos casos, pero en los niños 
con papás sordos no se caracteriza por conducta de interrelación con 
otros ni se modela principalmente por la falta de respuesta del adulto 
a las vocalizaciones de los niños.

El interés de la interacción con el ambiente

No cabe duda el papel que representa el ambiente en el desarrollo 
verbal del infante estimulado por las personas que hablan alrededor, 
si bien no es lo mismo hablar alrededor que hablar con el niño o los 
que cumplen un papel determinante en su universo satisfaciendo sus 
necesidades. la madre, o en su defecto, un buen cuidador ocupan un 
papel prioritario por lo cual es fundamental conocer la relación verbal 
que establecen y compararla en el proceso del desarrollo del mismo. 
De igual modo es fundamental programar dicha actividad en el nivel 
inicial al igual que muchas otras tareas que delinean el crecimiento 
verbal del niño.

Waytt (1969) clasificó a las madres en 3 categorías respecto a su 
diálogo con los niños (metalenguaje):
a. las que pecan por defecto
b. las que lo hacen por exceso
c. las que se sitúan a un nivel óptimo respecto al del niño para favo-
recer su progreso.

la posibilidad de construir contextos verbales enriquecidos está dado 
por la interacción, la calidad de relación verbal, como aspecto de una 
relación global rodeado por un contexto de comportamiento afectivo y 
gratificante lo que determina una construcción dinámica que se dife-
rencia gracias a su valor funcional.

Otro hecho de enorme importancia es como las mamás colaboran en 
enriquecer el lenguaje de los niños (Slobin, 1968; Browing,, Bellu-
gi, 1964, Wyatt, 1969). Según los autores, las madres imitan tres 
veces más los enunciados de su hijo de lo que éste repite los suyos. 
Su aporte conduce al niño a consolidar, completar y modificar sus 
comportamientos verbales. El lenguaje debe, por otra parte, no que-
dar solo en manos de la iniciativa materna. Podemos considerarlo 
como un subsistema lingüístico al que recurren los que le hablan 
al niño en contextos apropiados. un camino, nuevamente para eva-
luar las anormalidades presentes debe ser no solo el análisis del 
lenguaje concreto del niño sino del contexto en el que se desarrolla 
y sus condiciones culturales.

En la cultura de Estados unidos de Norteamérica hay una creencia 
bastante extendida de que el lenguaje bebé inhibe el desarrollo del 
lenguaje. Esta noción es extraña para los árabes (McCarthy, 1954 
citado por Ferguson). Ahora bien, en el lenguaje bebé intervienen los 
adultos que lo emplean y que lo explotan de acuerdo a su personalidad 
en cuanto a los aspectos positivos o negativos. De modo tal que la 
madre o el cuidador presenta en su diálogo con el niño un proceso de 
“expansión” de los enunciados del niño pronunciando aspectos que se 
refieren al aspecto fonético, semántico o sintáctico.

Para que dichas expansiones sean útiles deben quedar próximas al 
enunciado de los niños, por ejemplo: 
Se encuentra una madre y su niña lisa de 4 años, leyendo un libro 
(ejemplo de Waytt): 
Lisa - (sosteniendo el libro) He aquí mi gato.
Mamá - (inclinándose para mirar) ¿Dónde está el gato?
Lisa - En un árbol. No quiere bajar para cenar. Papá gato no estaba 
en casa.
Mamá - ¿No estaba en casa?
Lisa - No. Había subido a un árbol. ¡Oh, mi dedo del pie! (toma su pie).
Mamá - ¿Qué le ha pasado a tu dedo del pie? ¿Has puesto tu silla 
encima?
Lisa - No. lo he doblado (examina el dedo del pie).
Mamá - (frotando el pie de lisa) ¿Te duele ahora?
Lisa - (encontrando otra imagen en su libro) Si. Mira al hombre. Escribe 
en la cosa…..

la madre responde con agregado de palabras y frases estableciendo 
correcciones y retroalimentaciones fonéticas positivas. Debemos seña-
lar, por otra parte, que el uso de un lenguaje no adecuado, complicado, 
produce en el niño, una sobrecarga lingüística perjudicial para el 
desarrollo verbal. 

La importancia del diálogo con el niño

Hemos reconocido que el diálogo que establece el niño con su 
madre, enriquece su comunicación verbal. Sin embargo no es tan 
claro cual es el corpus de exigencias gramaticales y semánticas 
adecuadas para dicho enriquecimiento en etapas tempranas de 
la vida. Cazden (1968) propone que los niños adquieren mejor 
las reglas gramaticales cuando los modelos (se entiende que nos 

el juego vocal de cada niño reforzado por la visión de la articulación 
fonatoria por parte del niño. la posibilidad de que dichas emisiones 
avancen en una diferenciación respecto unas de otras expresa la 
oportunidad de que estos niños pueden acceder a emisiones fónicas 
variadas, repetitivas, según los aspectos particulares del desarrollo, 
en un contexto particular, según motivaciones propias, su historia y 
estímulos físicos o sociales. Esta perspectiva es sumamente impor-
tante a la hora del análisis respecto porque un niño puede fracasar 
en sus intentos comunicacionales. 

la posición que enunciamos adquiere dimensión en la perspectiva de 
la multidisciplina en tanto se entienda el lenguaje observado desde 
varios enfoques. No solo es importante su generación sino también el 
sistema que rige las reglas de la lengua, en el que se constituye tam-
bién los aspectos de la gramática y las “contingencias intraverbales” 
(Skinner, 1971) que tiene una comunidad vinculada a la constitución 
verbal del repertorio lo que le da un carácter creativo y productivo. 
Frente al fracaso en la instalación del lenguaje en etapas aproximada-
mente esperables, el medio pedagógico como de muchas ramas de las 
neurociencias y la psicología queda preso, en nuestro medio, de expli-
caciones estructuralistas que no pasan de ser meramente simplistas 
de este fenómeno complejo y multifacético. Accedemos habitualmente 
a pensar que el niño padece una “secuela neurológica” producida en 
situaciones que nunca se pueden explicar. la constitución del reper-
torio verbal requiere de los procesos de discriminación perceptiva con 
una estructura apropiada de los órganos receptores y del sistema ner-
vioso central, de respuestas articulares (motrices) diferenciales pero a 
su vez se requiere de un análisis funcional, causal y lingüístico de los 
procesos inherentes a dicho fenómeno. los desarrollos conocidos desde 
el punto de vista fisiológico y fisiopatológico hablan de la existencia 
de dos estructuras que en el cerebro funcionan como analizadores 
y sintetizadores, en consecuencia organizadores de la articulación y 
comprensión del sistema fonológico-sintáctico (Analizador cinestésico 
motor verbal-área frontal y analizador verbal-área temporal). las difi-
cultades que podemos encontrar en niños puede estar basada no tanto 
en situaciones de disrupciones estructurales sino más a menudo en la 
conformación de lo que la escuela de Piaget denominó preestructuras 
o pseudo estructuras. Señalando que las pseudo estructuras están 
más ligadas a la imitación, en tanto que las preestructuras están más 
relacionadas a ciertas estructuras sintácticas estrechamente depen-
dientes del contenido y contexto (Sinclair-De Zawart, 1969. 

Organización del lenguaje infantil

Es claro en nuestros días la íntima relación existente entre el desa-
rrollo lingüístico de los niños en el contexto general del desarrollo 
cognitivo. Del mismo modo podemos señalar que las estructuras 
sintácticas, los enunciados del niño, inéditos o no, aparecen más en 
circunstancias generadas por el medio más allá de la contribución 
del organismo a la adquisición del lenguaje, del mismo modo se 
puede afirmar que el contorno lingüístico depende mucho de facto-
res relacionales extralingüísticos que proceden del desarrollo socio 
afectivo general, cuya importancia aparece especialmente clara a 
través de ciertas dificultades del desarrollo verbal (Michelle, 1975). 

A su vez cualquiera sea la contribución innata, biológica, estructu-
ral y funcional, los comportamientos verbales del niño se moldean y 
mantienen en función de sus consecuencias. “un niño no formulará 
demandas, si no le fuesen nunca satisfechas o se le castigase ordi-
nariamente por ellas” (Richelle, 1984). Por otra parte la posibilidad 
de reforzar experiencias adquiridas en el sentido de reiterarlas, así 
sea en circunstancias diversas crean los hábitos suficientes para 
consolidar el comportamiento verbal. 

la gramática requiere también un grado de comprensión en el sentido 
de investigar las dificultades que el niño padece en la constitución 
lingüística aunque no nos predice la ocasión y la frecuencia de su 
aparición. las condiciones verbales de un niño pueden explicarse por 
el análisis lingüístico como de las motivaciones de sujeto, su historia 
y la presencia de diversos estímulos físicos o sociales. Es decir, la 
gramática que construye un niño puede entenderse en el contexto 
de la condición social, y cultural del mismo lo que le da el carácter 
individual intraverbal. Del modo en que lo señala H. Sinclair-De Zawart 
(1969) señalamos que la ambigüedad en que podemos considerar o 
encontrar la estructuración formal del lenguaje en los niños es conve-
niente ubicarla en el contexto del desarrollo cognitivo. Esto determina 
que la creatividad lingüística y gramatical del niño no solo se origina 
como un proceso intrínseco del individuo. Por el contrario su enunciado 
frecuente, original y aún los excepcionales, evolucionan continuamente 
y son producto de la creatividad del niño como también del contexto en 
el que se desarrolla. lo que determina que no siempre el medio es enri-
quecedor en el sentido gramatical como no siempre el niño genera una 
actividad intraverbal productora de enriquecimiento semántico. Esta 
disyuntiva, produce cierta dificultad de separar o imaginar métodos 
que permitan definir mejor las variables de las que depende dicho len-
guaje. Por ello surge de esta realidad la necesidad de comprender en 
el estudio neurofisiológico y psicolingüístico de los niños el método que 
contemple la función integrativa (Richelle) de la función reguladora, de 
la acción motora por el lenguaje y la relación entre actividad cognitiva 
y lenguaje (luria, 1961; Sinclair, 1967; Razran, 1961).

Función cognitiva y lenguaje

un elemento de peso, fundamental, es como desarrolla su capacidad 
cognitiva en un contexto que lo enriquece y le enseña. Si en el caso 
de un niño, nuevamente, él aprende a contar hasta 10, y le pregunta 
al adulto “Puede contarse hasta mil?”.Esta complejidad nos indica 
el conjunto de variables que inciden en una conducta lingüística que 
determina el comportamiento verbal (Richelle, 1984).

Si bien es cierto que el lenguaje humano requiere órganos periféricos 
y un sistema nervioso central apropiado, no es menos importante 
que dicho substrato requiera de una actividad funcional desde el 
nacimiento dado por un contorno lingüístico, relativamente con-
tinuado. Hemos señalado (Feld, 1998, 2004) la importancia del 
establecimiento de etapas o períodos críticos para el desarrollo 
del mismo como a su vez del desarrollo cognitivo. Del mismo modo 
dichas etapas manifiestan la labilidad cerebral para recepcionar 
información denominada “períodos expectantes de información”. lo 
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nadie duda que el lenguaje viene a consolidarla proporcionando un 
equivalente simbólico estabilizado por el acuerdo de la comunidad 
lingüística capaz de servir como material para una réplica interio-
rizada y abstracta del universo exterior, referencial y descriptivo del 
mundo físico” (Richelle, 1984). De este modo la capacidad del niño 
mediante el aprendizaje, la actividad exploratoria y la regulación del 
adulto le permiten abstraer las propiedades comunes que organiza su 
universo conceptual que le propone la comunidad verbal.

Reflexión sobre la constitución del lenguaje interiorizado

Es sabido el debate entre Piaget y Vigotsky (1987), acerca del 
concepto de egocentrismo en los niños. Ambos, apoyados en 
perspectivas particulares han desarrollado el tema y realizaron en 
consecuencia un aporte sustancial. No abordaremos el debate como 
tal, pero si deseamos exponer nuestra perspectiva al respecto y 
ubicarlo en el contexto del aprendizaje en el nivel inicial. Sabemos 
que a la edad de 3 años y medio a cuatro, se trata de un lenguaje en 
el que la función comunicativa tiene un lugar reducido, en beneficio 
de la función expresiva y cognitiva.

Piaget ha caracterizado la producción egocéntrica en tres etapas:
1. Repetición ecolálica
2. Monólogo
3. Monólogo colectivo

En un principio la repetición ecolálica deviene de la relación que 
el niño establece con los adultos y los objetos en condiciones de 
contacto social y en torno a su actividad lúdica. El adulto establece 
órdenes que vinculan al niño con el objeto mediante su manipula-
ción y visión. El niño realiza una actividad de ejercicio lingüístico 
a la que es difícil negar que desempeñe un papel en el dominio 
progresivo de la lengua. El lenguaje egocéntrico a su vez, corres-
pondería pues, a una diferenciación del lenguaje socializado que 
llevaría al lenguaje interior. En el período de lenguaje egocéntrico, 
la diferenciación es aún imperfecta produciendo una ida y vuelta 
entre elementos socializados y egocéntricos. 

En los monólogos el niño habla para él orientado por la acción, 
como si pensase en voz alta. la palabra sirve para acompañar, 
reforzar o suplantar la acción, y muy poco para comunicar, aunque 
requiera de la presencia de un adulto. El niño sucesivamente rea-
liza acciones dirigidas a metas orientado a utilizar los medios que 
ha usado el adulto para regular su acción con el fin de regularse a 
si mismo. El niño comienza a realizar procesos en el plano intrap-
síquico que anteriormente sólo podrían ejecutarse en el plano ínter 
psíquico (Wertch, 1979). Y es en este punto aparece el lenguaje 
egocéntrico. El niño comienza a dirigir los comentarios hacia si 
mismo logrando por fin organizar su conducta por medio de su 
autorregulación. De este modo también comienza a articularse la 
función de significación del lenguaje.

Observemos en consecuencia, que la etapa infantil tiene connotacio-
nes fundamentales dado que el contexto extralingüístico tiene un uso 

indicativo. El uso del habla le permite explorar el medio y mantener 
la atención centrada eficientemente para poder desarrollar progresi-
vamente una acción en el plano intrapsíquico. Con el desarrollo de la 
función significativa del habla, el niño categoriza a los objetos según 
un criterio simbólico liberándose del control que sobre sus acciones 
ejerce las características físicas de los objetos.

El lenguaje, la acción y la regulación de la atención

Deseamos enfatizar por fin la relación existente entre estas tres 
particularidades del proceso cognitivo. Son conocidos los trabajos 
de luria (1961) referidos al papel regulador del lenguaje para 
la acción. En tanto el niño se desarrolla, el lenguaje adquiere 
efectivamente un papel regulador de la acción dado que en los 
dos primeros años de vida la orden dada por un adulto puede 
ocasionar la acción motora pero no su inhibición inmediata o 
su modificación. En tanto el niño crece avanza su capacidad de 
unir la acción al valor semántico de la palabra y dicha condición 
se instala luego de los 5 años. En consecuencia, la relación de 
acción y lenguaje es particularmente vinculante a la posibili-
dad de que el niño sostenga su atención. Por lo que la misma 
deviene de los objetivos y demandas que el adulto instala en el 
contexto ínter psíquico del niño. la atención exige, como función 
modular que filtra los elementos perceptivos del medio, de una 
regulación orientada a un fin determinado en las actividades 
del niño pequeño. la condición de realizar una tarea planteada 
por el adulto, con fines de resolución de una acción requiere del 
niño y el contexto, un proceso orientativo del adulto, regulador 
de los pasos sucesivos, acción autónoma del niño tendiente a 
obtener positivamente los resultados y en tiempo apropiados, a 
sus posibilidades de atención sostenida. Tanto la no resolución, 
como la exigencia desmedida, como la no adecuada regulación 
del adulto pueden significar la frustración del niño manifestada 
como reacción motriz o atencional. 

la posibilidad de motivarlos en demandas atinentes a sus intere-
ses puede ser un adecuado regulador de la resolución de diversas 
acciones destinadas a un fin como motor de desarrollo y la parti-
cipación de elementos verbales que progresivamente imponen su 
condición inhibidora desplazando el control verbal del ambiente 
hacia al niño. El lenguaje no desempeña ya el papel excitante 
indiferenciado sino ahora por el sentido del mismo actúa sobre la 
atención, también, en su función reguladora.

referimos a quienes interactúan con los niños) implican numerosas 
variaciones de los atributos no pertinentes (por ejemplo: la raíz del 
verbo en relación con las flexiones del pasado y del presente). Es 
posible un fenómeno de disminución en la atención del niño cuando 
se eleva artificialmente la frecuencia de repeticiones gramaticales, 
es decir de expansión gramatical hasta el punto de hacer de ellas 
una especie de rutina (Brown, 1969).

Es observable en la relación madre-hijo, en particular en poblaciones 
infantiles con dificultades de lenguaje, el nivel de locuacidad general 
y el modo de intervención materna en la conversación analizando por 
un lado la extensión semántica y la expansión “gramatical”. Tomando 
la extensión semántica como un aporte de la madre que enriquece los 
enunciados del niño los que no vuelve a tomar, sino los corrige. la 
madre ofrece enunciados diferentes y aporta ideas nuevas asociadas a 
la idea principal del niño, de la que es prolongación. 

un nuevo ejemplo lo ofrece Brown:
Enunciado del niño - Pedro ladra.
Madre - Si, el perro ladra (lo que constituye una expansión gramatical).
Madre - Si, está enojado con el gato (es una extensión semántica).

Si bien ambos elementos no son opuestos, es demostrado la impor-
tancia del enriquecimiento semántico de complejidad creciente, desde 
la simple repetición de un enunciado del niño en la que los padres o 
el cuidador incorpora una flexión o un artículo (perro ladra> el perro 
ladra) estableciendo lazos gramaticales.

una pregunta que nos formulamos es como prevalecen los enunciados 
sintácticamente correctos. En principio podemos afirmar como Brown, 
que prevalecen gracias a la confirmación propuesta por los adultos 
adecuados a la realidad. la repetición verbal de los padres depende de 
la verdad de la proposición del niño más que de la corrección, tomando 
la forma de aprobación o de sonrisa, mirada, beso, etc. A su vez esta 
conducta favorece un alto nivel de actividad verbal.

En conclusión podemos afirmar:
1. la adquisición de la sintaxis requiere del soporte cognitivo expresa-
do en tareas, manipulaciones, observaciones sensoperceptivas, y de la 
aprobación o desaprobación del adulto.
2. El niño aprende a utilizar proposiciones haciendo una correctas 
referencia a las relaciones del mundo físico que designan dichas pre-
posiciones (sobre, en, al lado).
3. El reforzamiento establecido en función de la manipulación de obje-
tos, correcciones del adulto en su función orientadora de la acción del 
niño y la acción exploratoria de este mismo, facilita la actividad verbal 
que organiza la acción. Tanto la acción como la sintaxis mejoran y 
consolidan la conducta verbal en particular la imitativa.
Quizá, el interrogante que aún no se ha dilucidado respecto a las difi-
cultades que presentan los niños, son las variables que contribuyen o 
determinan las modificaciones del lenguaje infantil.

Contexto social y desarrollo del lenguaje

En 1958 Bernstein llamaba la atención sobre la relación entre clase 
social, actividad educativa vinculando el papel que desempeña el 
lenguaje como variable determinante en el destino cultural de las 
clases sociales.

Al respecto señalo que al caracterizar los valores y comportamientos 
de los niños de la clase burguesa, se sienten alentados a desarrollar 
un lenguaje muy elaborado siendo un instrumento del mundo exterior 
y de sus propios sentimientos cuya expresión directa está inhibida. El 
lenguaje que se elabora en los primeros años de vida sirve de soporte 
a la instrucción formal prestándose un mutuo apoyo al mismo tiempo 
que se constituye en un intermediario con el medio.

las modalidades de relación con la madre influyen en el sentido de 
formar la lengua del niño modificándose de una clase social a otra 
y hacia el interior de la misma. A su vez, dicho lenguaje se entrelaza 
con el tipo de escuela seguida por el niño. Richelle, Rey y Feurstein 
(1957), realizaron una investigación sobre niños israelitas norteafri-
canos, pertenecientes a capas socialmente desfavorecidas en un 
doble sentido: 1. en su sociedad estaban en estado de inferioridad 
respecto a las clases privilegiadas, tras la emigración a Israel, sus 
miembros se encontraron frente a modelos culturales nuevos. 2. En la 
observación clínica se evidencia déficit en el campo verbal, agravado 
en un medio de origen bilingüe debiendo aprender el hebreo. los 
niños habían desarrollado un lenguaje de “código restringido” que 
requería una educación sistemática del lenguaje tendiente a desarro-
llar el lenguaje interior. Tenían pobreza de vocabulario, conceptos, de 
relaciones sintácticas, de la descripción de sus propios sentimientos, 
de temas de conciencia del pensamiento hipotético deductivo. De 
modo tal que los investigadores se dieron como objetivo un enrique-
cimiento educativo con amplitud de miras referido al vocabulario, 
sintaxis, como toma de conciencia y tolerancia del punto de vista 
del otro. 50 años después, en nuestro medio vuelve a plantearse los 
mismos dilemas, incertidumbres y problemas. 

la intervención educativa en el desarrollo lingüístico debe pensarse 
desde muy temprano, en el nivel inicial, conociendo ya la importancia 
psicológica del aprendizaje, la transculturalidad, la diversidad, las 
migraciones internas y externas, entendido ello en un sentido amplio, 
considerando el enriquecimiento exploratorio, lúdico y social que 
acompañe en los niños, el crecimiento del lenguaje. A su vez, la edu-
cación sistemática del lenguaje en relación con el desarrollo del pen-
samiento debe integrase en cada paso del educador, cualquiera sea 
en ese momento el objeto de su intervención. Para comprender aún 
más el papel del lenguaje en la ontogénesis de su desarrollo, los llan-
tos, gritos, sonrisas dependientes de necesidades biológicas revisten 
poder de acción rápidamente sobre el ambiente pero se reemplaza por 
la actividad vocal. la palabra, entonces, actúa en la organización de 
la acción y la percepción, modificando a su vez el comportamiento. 
la palabra, es en la niñez atributo de las cosas que él designa antes 
de transformarse en su sustituto, estabilizando el objeto, ampliando 
y afinando las posibilidades del sujeto. “Si las conductas sensorio 
motrices bastan para dar cuenta de la permanencia del objeto, 
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Nos pareció de interés incorporar  a nuestra revista esta nueva sección 
en la que se ofrecerán resúmenes o comentarios de trabajos o confe-
rencias distinguidas.

Comenzaremos con una de las conferencias de la Dra. Jacqueline 
French Directora de Ensayos Clínicos, Programa de Epilepsia, Univer-
sidad de New York dictada durante el Congreso de la liga Argentina 
Contra la Epilepsia (lACE) realizado en la Facultad de Medicina de 
Buenos Aires  los días 1 y 2 de octubre de 2010.

las guías de tratamiento constituyen una herramienta muy valorada 
por los profesionales de todo el mundo. Pero para poder utilizarlas 
correctamente, es importante comprender primero de dónde surgen, 
por qué existen y en qué casos pueden resultar de utilidad.

Esta paciente acude al consultorio y uno debe decidir qué tratamiento 
darle. una de las primeras alternativas sería consultar la literatura, 
pero esto tiene varias desventajas:
• la literatura es muy vasta. ¿Por dónde empezar? Si se opta por los 
artículos de revisión, es importante saber que estos suelen representar 
las opiniones de una sola persona. ¿Por qué entonces confiar en ellos?
• Resulta imposible leer todos los ensayos clínicos que existen.
• Y aunque fuera posible hacerlo… ¿cómo distinguir cuáles son de 
buena calidad?

Es importante reconocer que la literatura está repleta de argumentos 
falaces, sesgos, errores aleatorios y conflictos de intereses. Y aquí es 
donde aparecen las guías de tratamiento o los parámetros de práctica.

Propósitos de las guías de tratamiento:

• Convertir el inmenso cuerpo de conocimientos médicos en un forma-
to más conveniente, práctico y fácil de aplicar en la práctica clínica.
• Permitir a los profesionales el fácil acceso a los estudios que se 
han realizado sobre un determinado tema (y conocer su calidad).

la Academia Americana de Neurología (AAN) posee una metodo-
logía particular para la confección de las guías de tratamiento. 
En primer lugar, se define cuál es el caso clínico o la situación 
clínica que pretende resolverse. luego, se realiza una selección 
de toda la evidencia disponible. Se procura no pasar nada por 
alto para evitar los sesgos. Por supuesto, todo este proceso debe 
ser transparente. una vez seleccionada la evidencia, se procede 
a analizarla y calificarla. Se utilizan variables específicas para 
medir la calidad de la bibliografía y se recurre a un panel de 
expertos en metodología para detectar posibles debilidades de los 
estudios. Es importante destacar que, si bien la metodología de la 

Nuevas guías de 
tratamiento para 
la epilepsia
Directora de Ensayos Clínicos - Programa de Epilepsia, Universidad de New York.

Paciente de sexo femenino, de 21 años de edad, con diagnóstico reciente 
de crisis parciales complejas. Está casada, tiene un hijo y le gustaría 
tener otro. Padece un leve sobrepeso y le preocupa mucho la idea de 
seguir engordando.

Caso clínico

TABlA: 1

Dra. Jacqueline French
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con diagnóstico reciente de epilepsia (Neurology 2007;68:402-408). En 
este sentido, se puede afirmar que existe evidencia Nivel A de que 
levetiracetam es eficaz para el tratamiento de estos pacientes, pero 
que no existe la misma evidencia respecto de otras drogas. Si bien esto 
no significa que levetiracetam sea mejor que otros fármacos, sí afirma 
que alguien llevó adelante un estudio que estableció su eficacia y 
que no existen otros estudios del mismo nivel que hayan demostrado 
la eficacia de los otros fármacos. Se trata simplemente de una cues-
tión de presencia o ausencia de evidencias disponibles.

Uso de las guías para la elección del tratamiento adecuado

En ocasiones, los profesionales nos preguntamos si las guías de tra-
tamiento realmente sirven para determinar qué droga utilizar, de qué 
manera administrarla o en qué tipo de pacientes usarla (TABlA: 4 «OMS: 
selección de antiepilépticos… »). una vez seleccionado el fármaco, 
¿debemos utilizarlo en monoterapia o en combinación con otro? ¿Cuál 
sería ese segundo fármaco? ¿Qué dosis debo utilizar? ¿Por cuánto 
tiempo? Estas son cuestiones que dependerán exclusivamente de 
cada caso que se presente. 

En el caso clínico planteado al inicio, lo que la paciente pretende del 
fármaco es que, además de controlar sus crisis, no produzca efectos 
negativos sobre el embarazo, no la haga aumentar de peso, y no 
interfiera en la acción del anticonceptivo que quizás esté tomando. 
Resulta prácticamente imposible que un ensayo clínico pueda incluir 
todos estos factores y ayudarnos a tomar una decisión de tratamiento. 
Incluso es probable que no existan evidencias de clase I, II ó III que 
demuestren la eficacia de algún fármaco sobre pacientes como ella. 
Como su médico, es posible que para tratarla, deba elegir un fármaco 
del que no existe ninguna (o una mínima) prueba de eficacia. Si utilizo, 
por ejemplo, 400 mg de topiramato basándome en los resultados del 
estudio de Santiago y col. (2005), debo saber que no necesariamente 
se trata de la dosis ideal para el tratamiento de mi paciente; de hecho, 
esta dosis demostró ser eficaz sólo como dosis inicial y en compara-
ción con dosis más bajas del mismo fármaco. ¿Esto significa que el 
topiramato es el fármaco ideal para esta paciente? No necesariamente.

En definitiva, las guías de tratamiento pueden brindar información 
sobre las evidencias que existen respecto de la eficacia y la tolerabi-
lidad de determinados fármacos, pero no nos advertirán sobre efectos 
adversos en el largo plazo, efectos idiosincráticos, teratogenicidad, 
ventajas farmacocinéticas, ventajas de costobeneficio, entre otras 
cuestiones. Es el médico quien debe elegir el tratamiento adecuado y 
quien, además, está en su derecho de elegir utilizar un fármaco del que 
existen muy pocas o ninguna prueba de eficacia. En este sentido, las 
guías de tratamiento no deben ser prohibitivas. 

Para terminar, el gran Albert Einstein decía que información no es 
sinónimo de conocimiento; en este caso, las guías de tratamiento son 
información, pero el conocimiento reside en el médico. Si uno dispone 
de evidencia confiable sobre la eficacia o ineficacia de un fármaco, 
podrá basar su decisión en ella. Si, por el contrario, sólo existen 
estudios de mala calidad o con escasa fuerza de recomendación, cada 

profesional deberá recurrir a la información disponible, a su experien-
cia y al análisis de riesgo/beneficio para tomar la decisión clínica que 
le parezca conveniente. 

Conclusión
Las guías de tratamiento son una herramienta, no la solución. 

Evidencia a la «altura» del absurdo

una interesante revisión sistémica¹ arrojó como resultado que el 
paracaídas parece ser eficaz para prevenir la muerte y lesiones 
graves en personas sometidas a eventos gravitacionales. Sin embargo, 
los fundamentos para su uso son puramente observacionales y no 
existen ensayos clínicos aleatorizados que demuestren su eficacia.

¿Se debe descartar entonces el uso del paracaídas de aquí en más?

Agradecemos al laboratorio GlAXO SMITH KlEIN 
que nos facilitó este excelente material.

¿Qué información es importante para la selección de fármacos para 
diferentes poblaciones de pacientes?

Mujeres:
• ¿Existe interacción con anticonceptivos orales?
• ¿Existe teratogenicidad?
• ¿Impactan en la salud ósea?

Ancianos:
• ¿Existe interacción con otros fármacos comunes?
• ¿Causan excesiva somnolencia?

Niños:
• ¿Producen alteraciones cognitivas o de comportamiento?

Epilepsia primaria generalizada:
• ¿Son eficaces para el tratamiento de diferentes síndromes?

OMS: selección de antiepilépticos según la población

TABlA: 4
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una vez que se dispone de la evidencia y se conoce qué tipos de estu-
dios existen, es posible determinar si estos cuentan con la informa-
ción suficiente para realizar una recomendación. Este factor es cono-
cido como «fuerza» de la recomendación y se relaciona directamente 
con la robustez (cantidad y calidad) de la evidencia. Cada nivel de 
recomendación se asocia, a su vez, a una denominación específica. 
Por ejemplo, si se dispone de dos estudios Clase I, se estaría frente a 
un nivel A de recomendación. Si ambos estudios fueron positivos, el 
tratamiento empleado es «eficaz»; si fueron negativos, entonces es 
«ineficaz» (TABlA: 3 «Fuerza de las recomendaciones…»). 

En los estudios con pacientes epilépticos resistentes al tratamiento 
suelen utilizarse drogas como terapia adyuvante (add-on) y en tra-
tamientos combinados. Por supuesto, la utilización de placebo no es 
posible en este tipo de estudios en los que participan pacientes con 
crisis activas. Por lo tanto, en epilepsia son frecuentes los estudios 
con grupos control activos en los que se compara la eficacia de los 
fármacos nuevos versus los estándar. No obstante, es importante 
destacar que, lamentablemente, la gran mayoría de ellos no son 
estudios Clase I. ¿Por qué? Veamos un ejemplo. 

un estudio de Brodie y colaboradores (lancet, 1995) comparó la efi-
cacia de lamotrigina y carbamazepina en monoterapia. los resultados 
de este estudio arrojaron que alrededor del 50% de los pacientes logró 
permanecer durante más de 30 semanas en tratamiento con carba-

mazepina, mientras que la permanencia fue de alrededor del 65% en 
los pacientes tratados con lamotrigina (p=0,018). Hasta aquí, este 
estudio aleatorizado, doble ciego y con grupo paralelo parecía ser de 
Clase I de acuerdo a las variables de la AAN citadas anteriormente. 

Sin embargo: ¿El diseño del estudio fue el adecuado? 

En primer lugar, la muestra incluyó alrededor de un 45% de pacientes 
con convulsiones tonicoclónicas generalizadas, a quienes práctica-
mente ningún profesional trataría con carbamazepina. Por otro lado, 
las dosis utilizadas fueron de 150 mg para lamotrigina y 600 mg para 
carbamazepina. Y no sólo se utilizaron dosis fijas, sino que se adminis-
tró carbamazepina de liberación inmediata y en 2 dosis diarias, cuando 
bien se sabe que para que esta droga sea eficaz debe administrarse 3 y 
hasta 4 veces por día. Y por último, pero no por eso menos importante, 
la droga utilizada como comparador no fue la adecuada, ya que no 
existen evidencias de que carbamazepina sea eficaz en este tipo de 
pacientes y en esta clase de estudios.

Por casos como éste, la Academia Americana de Neurología agregó 
recientemente los siguientes requerimientos:
• El tratamiento estándar utilizado debe ser sustancialmente similar 
al empleado en estudios anteriores que establezcan su eficacia (por 
ejemplo, para un fármaco determinado, el modo de administración, las 
dosis y los ajustes de dosis deben ser similares a aquellos utilizados 
previamente y que hayan demostrado ser eficaces).
• los criterios de inclusión y exclusión en la selección de los pacientes 
deben ser comparables con los de aquellos estudios previos que hayan 
demostrado la eficacia del tratamiento estándar.
• El análisis debe hacerse sobre casos observados más que por intención 
de tratar (es decir, que las conclusiones se basen sólo en los resultados 
observados sobre los pacientes que efectivamente recibieron el fármaco).

De acuerdo a estos nuevos parámetros, el único estudio que la AAN 
acepta como Clase I es el de Brodie y colaboradores que compara la 
eficacia y tolerabilidad de levetiracetam y carbamazepina en pacientes 
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IV

+ aleatorizado (no hace falta que sea ciego).

+ no aleatorizado con cohorte apareada.

+ control histórico con valoración de resultados
 por profesional ajeno al estudio.

- Ninguno de estos elementos.

Clase Estudio con grupo control

TABlA: 2 Clasificación de las evidencias terapéuticas según la AAN

Denominaciones

2 estudios 
Clase I*

2 estudios 
Clase II

2 estudios 
Clase III

Todos los 
estudios 
Clase IV

Nivel A

Nivel B

Nivel C

Nivel u

«eficaz» o «ineficaz»

«probablemente eficaz» o
«probablemente ineficaz»

«posiblemente eficaz» o
«posiblemente ineficaz»

Datos en conflicto o no 
disponibles; eficacia no 
comprobada.

Clase Fuerza

TABlA: 3 Fuerza de las recomendaciones según la AAN

*O 1 estudio cuando la magnitud del efecto (effect size) es considerable.

AAN es diferente de la de otras instituciones como la liga Interna-
cional contra la Epilepsia (IlAE), en esencia todas ellas contienen 
los mismos elementos de valoración.

Las variables más importantes según la AAN son:

• la utilización de grupo de comparación (grupo control)
• la asignación del tratamiento (aleatorizado o no).
• la compleción del seguimiento.
• la asignación de enmascaramiento (ciego).
• la selección del criterio de valoración principal 
 (previa al inicio del estudio).
• El uso de criterios de inclusión y exclusión.
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Hipócrates
[médico griego · 460 a.c. - 370 a.c.] 

“En cualesquiera casa que entrare lo haré en beneficio 
de los enfermos y me abstendré de todo acto voluntario de 

perjuicio y corrupción, así como de la seducción de hembras 
o varones, siervos o libres. Aquello que viera o escuchare 

en relación con mi práctica profesional o sin relación con ella 
no lo divulgaré, pues entiendo que todas estas cosas 

deben ser mantenidas en secreto.”
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