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Prologo

Puede que éste no sea un prologo objetivo porque admiro profundamente la labor
de Alfredo Garcia-Alix y su equipo, pero podeéis creerme si os digo, como padre de
una nina con discapacidad y tras diez anos de buscar guias e informacion, que las
familias de nifos y ninas con lesion cerebral necesitabamos este diccionario.

Ante al abismo del diagnostico, las familias nos enfrentamos inermes a una situa-
cion dolorosa e imprevista en la que ademas de apoyo personaly atencion profesio-
nal necesitamos informacion comprensible y util, que podamos asimilar a nuestro
ritmo y que nos permita resolver dudas y comprender la situacién de nuestro hijo
para poder conocerla, aceptarla (que no es facil) y trabajar en todo aquello en que
podamos ayudarle a alcanzar su maximo potencial.

Gracias a todos los que Lo habéis hecho posible y nos acompanais en el camino.

Jorge Agusti
Presidente de la Asociacion de Hemiparesia Infantil - Hemiweb
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Me siento profundamente honrada por la invitacidon recibida desde la Fundacion
NeNe para realizar un prologo de este Diccionario de Terminos de Neurologia Neo-
natal.

A lo largo de mis anos de trabajo para las personas con discapacidad y para sus
familias he tenido el privilegio de encontrar en mi camino a personas que, con su
modelo de activismo en defensa de este grupo social, me han impresionado pro-
fundamente, ensenandome cuales son los verdaderos valores que nos hacen cre-
cer como personas. El ejemplo de fortaleza, constancia y presencia de animo de
estas familias y de quienes les han acompafado en su dia a dia, ha sido uno de los
que mas me ha marcado durante estos anos.

Las familias necesitan de redes que les brinden orientacion, que les ayuden a co-
nocer situaciones de vida parecidas a las que estan viviendo en las que mirarse y
de las que aprender, que les ofrezcan consejos y orientacion sobre hacia donde
dirigir sus pasos y como resolver las circunstancias que la vida les presenta. Obras
como este Diccionario, elaboradas pensando en las madres y los padres que en
momentos de dificultad precisan ayuda y acompanamiento, son dignas de elogio y
deberian proliferar mas.

Sirvan estas breves lineas para felicitar a la Fundacion NeNe por esta iniciativa no-
vedosa y de gran utilidad para padres y madres, a quienes seguro va a hacerles la
vida un poco mas facil.

Pilar Villarino
Madrid, mayo de 2017



Prefacio

Una de las muchas dificultades que enfrentan las familias de los recién nacidos y
lactantes pequenos con problemas neurologicos es comprender los términos me-
dicos que utilizan los profesionales sanitarios para describirles qué les pasa a sus
hijos. Esta terminologia, a menudo incomprensible para los padres les hace dificil
entender y dimensionar los problemas presentes, asi como su potencial impacto en
las capacidades futuras de sus hijos. Esta situacion se convierte en si misma en un
problema mas para las familias, por cuanto contribuye a incrementar su ansiedad y
la dificultad para tomar decisiones y hacerse cargo de su nueva realidad.

Conscientes de este escenario, la FUNDACION NeNe ha realizado este Diccionario
de terminos de Neurologia Neonatal para padres con el fin de ayudar a las familias a
comprender que les ocurre a sus hijos, en un momento dificil y nuevo para todos. El
formato elegido del texto y las imagenes persiguen acercar los terminos medicos
a las familias mediante un lenguaje llano, alejado en lo posible de tecnicismos y
apoyado en ilustraciones sencillas.
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CoOmo usar este diccionario

La Fundacion NeNe quiere ayudarte a entender el problema que padece tu hijo,
para ello te recomendamos que anotes la terminologia utilizada por los médicos y
la busques en el indice de nuestro diccionario ilustrado. Existe un indice al principio
en el que aparecen los capitulos y un indice al final ordenado por orden alfabético
en el que se hace referencia a la pagina donde aparece cada término en concreto,
resaltando en negrita la pagina donde el término esta definido. Muchos términos
estan enlazados de forma que la lectura de uno te llevara a leer otros, lo que te
dara una vision global del problema de tu hijo y de lo que puedes esperar, también
te permitira hacer preguntas mas concretas al profesional sanitario responsable de
tu hijo.
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Axon

Es la prolongacion de la neurona de aspecto cordon blanquecino que conduce la
informacion procedente de la neurona a otras partes del sistema nervioso. El con-
junto del axon y la envuelta que lo recubre se denomina fibra nerviosa. Varias fibras
nerviosas juntas forman un nervio.

Mielina

Es la sustancia que envuelve como una vaina gruesa las prolongaciones
VOINO DE MELING de las neuronas (axpnes) cuya funlci.(')ln prin.cipal es la dg proteger al. axon
y aumentar la velocidad de transmision del impulso nervioso. Esta vaina es
producida por determinadas células en el sistema nervioso, las células que
producen las vainas del sistema nervioso periféerico se denominan células de
Schwanny las del sistema nervioso central, oligodendrocitos. Algunas enfer-
medades neurologicas neonatales pueden alterar la mielina o la mieliniza-
cion, lo que produce graves trastornos del sistema nervioso.

Capsula interna

Es una parte del cerebro, formada por fibras nerviosas que van y vienen de la corte-
za cerebral para transmitir informacion del cerebro a la medula espinal y los muscu-
los, si esta zona se lesiona se altera la funcion motora.

Cerebro

Es la parte del sistema nervioso que se aloja dentro de la cabeza. Funcionalmen-
te su tarea puede ser considerada metaforicamente como un complejo centro de
operaciones que permite concentrar la informacion, valorarla, procesarla, almace-
narla y responder de forma adecuada. Se divide en dos mitades llamadas hemis-
ferios cerebrales y tiene diferentes areas que controlan las funciones motoras, el
CEREBRO habla, el pensamiento y las emociones, asi como todas nuestras capacidades.
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Circunvoluciones cerebrales o giros

Son las elevaciones de la superficie cerebral que se producen durante el desarrollo
del cerebro al plegarse la superficie del mismo. Estas elevaciones tambien llama-
das giros estan separadas por los surcos o cisuras que dan lugar al aspecto de nuez
del cerebro.

Corteza cerebral

Es una fina lamina de tejido nervioso que recubre la superficie de los hemisferios
cerebrales. Esta lamina esta constituida por seis capas de diferentes tipos de neu-
ronas y se denomina también sustancia gris.

Craneo

Estructura 0sea que recubre y protege el cerebro. Constituido por diferentes hue-
sos entre los que destacan los huesos frontales, parietales, temporales y el hueso
occipital. Puede dividirse en dos partes, la superior que se llama bdveda o calota, y
la inferior, base del craneo.

Cuerpo calloso

Parte del cerebro, que consiste en una banda de fibras nerviosas que conecta los
dos hemisferios cerebrales y cuya funcion es comunicarlos para que intercambien
informacion y funcionen de forma coordinada.

Encéfalo

En términos habituales es lo que denominamos “cerebro’ y corresponde a la parte
del sistema nervioso central situada dentro del craneo. Esta envuelto por las cubier-
tas protectoras denominadas meninges y consta de varias partes: a) los hemisferios

~ dicclonario
4

cisura central
(Rolando)

cisura lateral
(Sitvio)

circunvolucion

JLATED 10000 milones de neuronas
= =5 distribuidas en 6 capas

CUERPO COLLOSO



Ne Ne ‘ /] . ANATOMIA Y DESARROLLO DEL SISTEMA NERVIOSO

cerebrales o cerebro propiamente dicho, que es la parte mas voluminosa, b) el dien-

HEMISFERIOS CEREBROLES

TOLOMO - NUCLEOS GRISES

TaLOMO
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cefalo que es la estructura constituida por el talamo, el hipotalamo, y el subtalamo
y ¢) el tronco encefalico y el cerebelo.

Hemisferios cerebrales

Constituyen la parte mas grande del encéfalo y son realmente el cerebro.
Esta constituido por dos mitades, separadas por una profunda cisura (la inter-
hemisférica) y conectadas entre si por un haz de fibras denominado cuerpo
calloso. La superficie de cada hemisferio cerebral forma pliegues o circunvo-
luciones que le dan una forma que recuerda a la nuez. Las circunvoluciones
estan separadas entre si por surcos o cisuras. Cada hemisferio se divide en
lobulos que se denominan de acuerdo a los huesos craneanos debajo de los
cuales se ubican: lobulos frontales, parietales, temporales y lobulo occipital.

Ganglios basales

Los ganglios basales son estructuras en el centro del cerebro compuestas
por neuronas agrupadas (nucleos) que estan interconectados entre si. Los
ganglios basales participan en el inicio y control del movimiento. La informa-
cion que reciben de la corteza cerebraly del tronco del encéfalo, la procesan
y proyectan de nuevo a la corteza, al tronco y a la médula espinal para con-
tribuir asi a la coordinacion del movimiento. Este circuito esta compuesto por
varias estructuras, entre éstas el nucleo caudado, putamen y globo palido.
Su lesion origina graves trastornos del movimiento como la paralisis cerebral
distonica o movimientos involuntarios que dificultan la actividad motora nor-
mal del nifo.

Talamo

El talamo es una estructura nuclear grande, muy importante, situada en el
centro del cerebro, que forma parte de una zona llamada diencéfalo. Real-
mente es una estructura doble ya que el talamo esta formado por dos estruc-
turas simétricas con forma de huevo y que estan situadas la una junto a la otra.

Esta estructura interviene en una gran cantidad de procesos mentales que
dan forma a nuestra manera de percibir las cosas ya que el talamo funciona
como un area de relevo para todos los impulsos sensoriales hacia la corteza
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cerebral, excepto el olfato. Por tanto, todos los estimulos que viajan hacia la
corteza cerebral son filtrados en el talamo, donde se decide si siguen o ter-
minan su camino. También participa del circuito que a traves de los ganglios
basales controla y procesa la actividad motora.

Hipotalamo

Es una region del cerebro que se situa en el centro del cerebro y que esta
compuesta por varios nucleos de sustancia gris. Esta region regula la libera-
cion de hormonas de la hipofisis, asi como la temperatura corporal. También
organiza conductas como la alimentacion, la ingesta de liquidos, el aparea-
miento y la agresion. Por ello, alteraciones en esta zona pueden producir al-
teraciones en las funciones que regula.

Tronco encefalico

Es la region entre el cerebro y la meédula espinal y que establece comunica-
ciones del cerebro con la médula espinal y el cerebelo. Se diferencian tres
zonas: el mesencefalo, la protuberancia o puente tronco encefalico y el bul-
bo raquideo. Controla varias funciones, entre ellas la respiracion, el ritmo car-
diaco y aspectos primarios de la localizacion del sonido.

Bulbo raquideo

Tambien se llama médula oblonga. Es la parte mas baja del tronco
encefalico. Se encuentra entre el puente troncoencefalico o protube-
rancia, por arriba, y la médula espinal por abajo.

El bulbo raquideo es el camino por donde transitan los impulsos del
cerebro que bajan a la médula espinal y los impulsos de la médula
espinal que suben al cerebro. En él se asientan importantes nucleos
(conjunto de neuronas) que regulan diversas funciones, como la car-
diaca, la respiratoria y la gastrointestinal, asi como el movimiento de
la lengua.

Mesencefalo

Es la porcion mas superior del tronco encefalico. En él se originan los
nervios craneales lll y IV. Interviene en algunos movimientos oculares

~ dicclonario
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y de la cabeza, y se relaciona con aspectos de la vision de la audicion
y del sueno.

Protuberancia

Es el segmento o parte mas prominente del tronco encefalico que
tambien se llama “puente” por ubicarse entre el mesencefalo y el
bulbo raquideo. En la protuberancia se asientan una serie de nucleos
(grupos de neuronas); unos corresponden a nucleos asociados a ner-
vios craneales (V, VI, VII) y otros son los denominados nucleos propios
(nucleos relacionados con el control motor y el trapezoidal, que esta
relacionado con la audicion).

Cerebelo

Es una parte del cerebro que se ubica debajo del lobulo occipital de los he-
misferios cerebrales y por detras del tronco encefalico. Esta formado por los
hemisferios cerebelosos que estan unidos por otra estructura denominada
vermis cerebeloso. El cerebelo recibe y organiza una gran cantidad de in-
formacion sensitiva con el fin de precisar y controlar la actividad motora del
individuo, sobre todo los movimientos mas delicados y precisos. Ademas, el
cerebelo tiene un papel mas amplio que el control motor porque también pa-
rece estar relacionado con funciones cognitivas. Los bebés con lesiones del
cerebelo pueden presentar durante la ninez movimientos extranos y torpes,
descoordinacion y debilidad muscular.

Hipofisis

Se la denomina también glandula pituitaria y es una glandula endocrina que elabo-
ray libera diferentes hormonas mediante las cuales regula gran parte de los proce-
sos fisiologicos de nuestro cuerpo. La hipofisis se encuentra alojada en la silla turca

que esta en la base del craneo. Esta glandula trabaja de forma coordinada con el
hipotalamo.
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Liquido cefalorraquideo (LCR)

Es el liquido que bana al cerebro y medula espinal por fuera y que circula también
por dentro produciendose desde las arterias que llevan los nutrientes y reabsor-
biendose en las venas que llevan las sustancias de desecho. El liquido cefalorraqui-
deo actua como un amortiguador, protegiendo el cerebro y la columna de lesiones.
Por lo regular, el liquido es transparente y tiene la misma consistencia que el agua.
EL LCR puede enturbiarse por la presencia de celulas, o proteinas. Numerosas en-
fermedades alteran su composicion y su estudio es importante en las infecciones
de las meninges o del cerebro y para determinar marcadores bioquimicos de dano
o inflamacion cerebral. También es util en el estudio de las enfermedades desmie-
linizantes (véase mielina) del sistema nervioso central.

Medula espinal

Estructura en forma de largo cordon blanco que va desde el bulbo raquideo —al
final del tronco encefalico— hasta el final de la region lumbar y que discurre dentro
de la columna vertebral. Esta estructura lleva los impulsos nerviosos descendentes
del cerebro a los nervios y los impulsos ascendentes desde los nervios al cerebro.
En otras palabras, este tubo de tejido nervioso y celular actua como el conductor
principal entre el cerebro y las diferentes partes del cuerpo porque a través de la
meédula espinal viajan todos los mensajes que el cerebro le envia al cuerpo vy vi-
ceversa. Cuando la medula espinal sufre una lesion, los mensajes no son claros y
pueden no llegar a su destino, por lo que estos ninos presentan trastorno motor, de
la sensibilidad y del control de esfinteres.

Meninges

Son las membranas que cubren y protegen todo el sistema nervioso central (cere-
bro y meédula espinal). Se distinguen tres membranas considerando desde la mas
interna a la mas externa: piamadre, aracnoides y duramadre. El liquido cefalorraqui-
deo circula en el espacio existente entre la piamadre y la aracnoides. MENINGES
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Metabolismo cerebral

Conjunto de reacciones bioquimicas que utilizan fundamentalmente oxigeno y glu-
cosa y que permiten que el cerebro desarrolle sus funciones.

Nervios craneales

Son doce pares de nervios que naceny surgen del cerebro. Estos nervios se nume-
ran en un orden rostrocaudal (de arriba hacia abajo) de acuerdo con el lugar donde
emergen o entran en el craneo. Los nervios olfatorio y optico emergen del cerebro,
mientras el resto lo hace del tronco encefalico. Por tanto, los nucleos (conjunto de
neuronas) y los puntos de entrada y salida de diez de los doce nervios craneales
estan en el tronco del encéfalo y son responsables de llevar los impulsos nerviosos
motores a la cabezay el cuello y de recoger las sensaciones que se originan en esta
parte del cuerpo.

Entre las diferentes sensaciones que recibe el cerebro del neonato, aquellas re-
lacionadas con sensaciones especiales como el olfato, la vision, la audicion y el
equilibrio son transmitidas al cerebro por los pares de nervios craneales |, Il y VI,
respectivamente. Los movimientos de los ojos son gobernados por los pares cra-
neales Ill, IV y VI, mientras que el movimiento de la mandibula y la sensibilidad de
la cara es recogida por el V par craneal. ELVII o Nervio Facial inerva la musculatura
de la caray el IX par craneal inerva la orofaringe. EL X o Nervio Vago es responsable,
principalmente, de la capacidad de tragar, del reflejo de la nausea, de algunos sa-
bores y de parte del habla. ELXI o Nervio Accesorio es el responsable del giro (rotar)
de la cabeza hacia el lado opuesto y de inclinarla hacia su lado por su inervacion del
musculo del cuello llamado esternocleidomastoideo. Finalmente, el XlI par craneal
o Hipogloso coordina los movimientos de la lengua.

Nervio optico

Es el nervio que transmite impulsos visuales desde la retina del ojo al cerebro. Si hay
una lesion en esa zona se afectara gravemente la vision.
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Nervios periféricos

Son aquellos nervios que se encuentran fuera del cerebro y la médula espinal. Es-
tos nervios conectan la medula espinal con los 6rganos y musculos del cuerpo.
Los nervios periféericos pueden ser motores, que son aquellos que llevan la orden
a los distintos musculos para que se contraigan, o nervios sensitivos, aquellos que
transmiten las sensaciones (tacto, dolor, temperatura, vibracion) de las zonas del
cuerpo inervadas hasta la médula para que ahora esta conduzca estas sensaciones
al cerebro.

Neuronas

Son el principal tipo de celulas del sistema nervioso (cerebro y meédula espinal). Su
funcion mas importante es recibir e integrar informacion y enviar senales (informa-
cion y ordenes) a otros tipos de células excitables.

Plexo braquial

Es una estructura compuesta por varios nervios que proceden de las raices que sa-
len de la meédula espinal desde la cuarta vértebra cervical hasta la octava vértebra
cervical o primera vértebra toracica. Este plexo nervioso se localiza en la base del
cuelloy en el hueco de la axila y es responsable de la inervacion de los musculos y
de la piel de todo el brazo.

Retina

Es una capa sensible a la luz situada en la superficie interior y posterior del ojo que
actua como la pelicula de una camara. Las imagenes pasan a traves del ojo y son
enfocadas en la retina. Esta convierte luego estas imagenes en sefales eléctricas y
las envia a través del nervio optico al cerebro.

~ dcclonario |
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SENOS VENOSOS

Senos venosos

Son conductos vasculares que drenan la sangre venosa procedente de las venas
cerebrales. Se localizan en la superficie interna del craneo. Las paredes de los se-
nos no son elasticas ni se pueden contraer. Los senos venosos principales del cra-
neo son el seno sagital superior e inferior, los senos pareados como el transverso y
sigmoideo, y el seno recto. La sangre conducida por los senos venosos se vuelca en
las venas yugulares para volver al corazon.

Sistema nervioso

Es la estructura del cuerpo formada por tejido nervioso que organiza, controla y
coordina las funciones corporales, a modo de “cableado” comunicando entre si to-
das las partes de la anatomia.

Sistema nervioso autonomo

Es el sistema neural que gobierna las funciones viscerales del cuerpo. Este
sistema no se puede controlar de manera voluntaria y tiene una funcion mar-
cadamente adaptativa al controlar los musculos no estriados, el musculo
cardiaco, la secrecion glandular y encargarse de que los diversos tejidos del
organismo reciban una cantidad adecuada de nutrientes y oxigeno. Este sis-
tema, en conjuncién con el sistema endocrino, controla de forma muy estre-
cha el equilibrio de todas las funciones corporales.

Sistema nervioso central

Es la estructura del cuerpo que incluye el cerebro, el tronco encefalico y la
meédula espinal.

Sistema nervioso periférico

Es el sistema constituido por los nervios y ganglios fuera de la medula espi-
naly esta constituido por los 12 pares de nervios craneales y los 31 pares de
nervios espinales. Los ganglios espinales son un grupo de nédulos situados
en las raices posteriores de los nervios espinales donde se alojan los cuer-
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pos de las neuronas que trasmiten la informacion en el sistema nervioso
periférico.

Sustancia blanca

Es una parte del sistema nervioso y corresponde a las prolongaciones de las neu-
ronas (axones) recubiertas del aislante mielina, que da a dicha estructura un color
blanquecino. En el cerebro la sustancia blanca esta distribuida en el interior, por de-
bajo de la corteza gerebra[. La su;tanqa blanca tiene prlncpalmente la funcion de _SUSTONCIO BLONGO
transportar y garantizar la comunicacion entre todas las regiones del cerebro y de
este con la medula espinal. Esta parte del sistema nervioso es muy vulnerable en el
nino prematuro y en ella asientan muchas lesiones cerebrales adquiridas alrededor
del parto y durante el periodo neonatal.

Sustancia gris

Corresponde a aquellas zonas del sistema nervioso central que estan constituidas
por los cuerpos de las neuronas y que tienen un color grisaceo. Se encuentra en el SUSTONCION GRISE
encefalo y en la medula espinal, en el interior y en la superficie del cerebro. En el

cerebro la sustancia gris esta principalmente en el exterior, en la corteza cerebral.

Se considera que es la parte del sistema nervioso que se encarga del procesamien-

to de la informacion.

prosencéfalo .
Tubo neural mesencéfalo <w/
Es una estructura en forma de tubo que se desarrolla en una etapa temprana del L/
desarrollo del embridn (tercera semana) y que dara origen a todo el sistema ner- rombercéfalo
vioso central. La parte superior de este tubo dara lugar al cerebro. Los defectos
del tubo neural (alteraciones en su formacion) dan lugar a defectos congénitos del méduia espral

cerebro o de la médula espinal. Las alteraciones en el desarrollo del tubo neural por
arriba (aspecto mas rostral) producen defectos del cerebro y del craneo: anencefa- TUBO NEURQL EMBRION
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ANATOMIA Y DESARROLLO DEL SISTEMA NERVIOSO

lia o encefalocele. Mientras que el defecto producido por la falta de cierre del polo
mas caudal es la espina bifida (véase mielomeningocele).

Ventriculos cerebrales

Son cuatro cavidades anatomicas dentro del cerebro, interconectadas entre si, por
las que circula el liquido cefalorraquideo (LCR). En el interior de los ventriculos hay
unas estructuras vasculares, denominadas plexos coroideos, cuya funcion es for-
mar el liquido cefalorraquideo.

Plexos coroideos

Son estructuras formadas por vasos sanguineos que estan dentro de los
ventriculos cerebrales y en las cuales se produce el liquido cefalorraquideo
(LCR), que es el liquido que bana el cerebro y la medula espinaly que circula
a través del cerebro.

Via piramidal o via corticoespinal

Es el conjunto de fibras motoras que proceden de las neuronas en la corteza cere-
bral y viajan hasta la médula espinal. Esta via es la encargada de los movimientos
voluntarios, lleva los impulsos nerviosos y gobierna los movimientos independien-
tes de los dedos de la mano y modula los movimientos del cuerpo, los brazos y las
piernas. EL 90% de los axones se cruzan en el bulbo raquideo, esto explica por qué
los movimientos de un lado del cuerpo son controlados por el lado opuesto del
cerebro y por qué cuando hay una lesion en una zona del cerebro se ve afectado
el movimiento del lado contrario del cuerpo. En el bebé esta via no esta completa-
mente mielinizada (véase mielina) y por ello los movimientos voluntarios del bebé
son diferentes a los de los ninos mayores o a los de los adultos. La mielinizacion de
esta via puede ser observada con un estudio de resonancia magnéetica. En el neona-
to que ha nacido a término se puede apreciar mielinizacion en el brazo posterior de
una estructura llamada capsula interna, lo que se traduce en que el bebé tiene bajo
riesgo de presentar en etapas posteriores de la vida una alteracion motora.
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Acomodacion

Es la capacidad del ojo para focalizar un objeto a diferentes distancias. En los pri-
meros dias de vida, el recien nacido a termino es capaz de detectar una diana (por
ejemplo, la cara de su madre) o un objeto contrastado (véase optotipo) que este a
corta distancia: 30-50 cm. En las semanas siguientes se incrementa esta capacidad
y cuando el bebé ya tiene un mes es capaz de captarlo a 70 cm y progresivamente
cada vez mas lejos a medida que va aumentando su edad.

Acostumbramiento o habituacion

Con este término se senala que cuando al bebé se le presenta un estimulo repetido,
la respuesta al estimulo, ya sea tactil, oloroso, visual o auditivo, disminuye progresi-
vamente hasta su desaparicion.

Actividad motora

La expresion de la actividad motora se refleja en el tono y la fuerza muscular, en
los movimientos voluntarios o reflejos y en los reflejos miotaticos y superficiales. La
actividad motora, particularmente el tono muscular y el movimiento, involucran al
cerebro, la medula espinal, los nervios y los musculos y por ello la valoracion de la
actividad motora es el gran tronco comun del examen neurologico del bebé.

Tono muscular

Es la tension del musculo en reposo (cuando el musculo no esta contraido
voluntariamente). Como simil decir que el musculo se comporta como un
muelle, el cual tiene una tension en reposo, cuando no esta realizando nin-
gun movimiento, ni esfuerzo. ELtono muscular ayuda a mantener la posturayy,
por eso, cuando el tono muscular estda aumentado (hipertonia) o disminuido
(hipotonia) la postura del bebé en reposo se altera. El bebé con tono normal
tiene los codos vy las rodillas flexionadas y los brazos y piernas ligeramente
proximos al cuerpo.
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La valoracion del tono muscular es un componente integral del examen neu-
rologico neonatal.

Fuerza muscular

Es la capacidad de un musculo o de un grupo de musculos para generar una
fuerza tras contraerse con energia. Por tanto, la fuerza involucra una con-
traccion activa de un musculo o de un grupo de musculos. La fuerza mus-
cular depende de la cantidad de musculo involucrado en una contraccion
muscular en un momento dado. Desde un punto de vista operativo, la fuerza
la definimos como la capacidad de los grupos musculares para generar un
movimiento contra una resistencia (fuerza cinética) o para resistir una fuerza
que intenta generar un movimiento (fuerza estatica).

Reflejos miotaticos o reflejos osteotendinosos

Son reflejos generados y procesados en la medula espinal y que son provo-
cados por un estiramiento subito y breve de un musculo, como se produce al
estirar el tendon mediante un golpe seco sobre el mismo con un martillo de
reflejos. Esta es una prueba simple, rapida de efectuar y no lesiva que permi-
te valorar aspectos de la actividad motora.

Movimientos generales

Los bebés presentan movimientos espontaneos especificos de ellos, que son
facilmente identificables y que solo se ven durante los primeros meses. De
acuerdo a sus caracteristicas se distinguen dos tipos de movimientos gene-
rales: los movimientos de contoneo o “writhing movements’, que se aprecian
durante las primeras semanas de vida, y los movimientos de ajetreo o "fidgety
movements” que se aprecian entre la sexta semana y el sexto mes de vida.

Movimientos de contoneo o “writhing movements”

Son movimientos espontaneos evidentes, que no siguen una secuen-
cia espaciotemporal definida, pero el bebé va moviendo todas las par-
tes del cuerpo en una secuencia variable, fluida y compleja. Es decir,
se aprecian movimientos de flexion-extension alternantes de las extre-
midades y movimientos de rotacion de la cabeza con una velocidad,

~ dcclonario |
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fuerzay amplitud que varia constantemente, observandose aumentos
y disminuciones en su intensidad. Estos movimientos son suaves, co-
mienzan y finalizan gradualmente y muestran cambios discretos en
la direccion y pequenos movimientos de rotacion en las manos o los
pies. En general dan la impresion de complejidad, fluidez y elegancia
y pueden durar de unos pocos segundos a varios minutos.

Movimientos de ajetreo o “fidgety movements”

Son un tipo de movimientos espontaneos y especificos del bebé que
se aprecian a partir de las seis semanas de vida y que suelen durar
hasta las 15 o0 20 semanas de edad del bebé. Los movimientos de
ajetreo (fidgety movements) son movimientos de pequefia amplitud,
de variable aceleracion y moderada velocidad que afectan a todo el
cuerpo. Cuando el nino esta despierto tienen un caracter continuo,
cesando cuando el nifio centra su atencion o llora. Estos movimientos
involuntarios dan la sensacion de que el bebé esta agitado o inquieto,
de aqui el término anglosajon fidgety (nervioso). Los movimientos de
ajetreo desaparecen gradualmente hacia el final del quinto mes tanto
en lactantes que nacieron a término como en aquellos que Lo hicieron
antes de tiempo.

Agudeza visual

Es la capacidad del ojo para percibir la figura y la forma de los objetos. En los bebés
la agudeza visual es escasa, pero mejora espectacularmente en los primeros meses
de vida. La agudeza visual del bebé puede valorarse utilizando cartas de contraste
(véase optotipo), las cuales permiten valorar la capacidad del bebé para captar lineas
de contraste negras sobre un fondo blanco, que son progresivamente mas finas.

Alerta

Es la condicion en la cual el bebé tiene los ojos abiertos, puede realizar movimientos
espontaneos continuos o intermitentes, muestra orientacion a estimulos visuales y



EXPLORACION NEUROLOGICA DEL BEBE

auditivos e interacciona con la persona que le cuida. El estado de alerta correspon-
de a lo que llamamos habitualmente “estar despierto”

Autonomia

En medicinay psicologia senala la capacidad de una persona para realizar acciones
o tomar decisiones por uno mismo, generalmente sin intervencion o ayudas ajenas.

Autorregulacion

Es la capacidad del bebé para adaptarse a estimulos externos e internos. La auto-
rregulacion se expresa a través de las estrategias (manera, forma) que utiliza el nifio
para modular su conducta (tranquilizarse, reducir la actividad motora, interaccionar
con el entorno) y organizar su sueno.

Ciclos sueno-vigilia

La conducta de los seres humanos muestra ciclos alternantes de vigilia (estar des-
pierto, véase alerta) y de suerio (dormido) y estos ciclos estan presentes en los be-
bés desde la semana 28 a 30 de gestacion. La presencia de ciclos vigilia-suefio
cuando se registra la actividad cerebral del recién nacido ayuda a valorar la madu-
racion y el buen funcionamiento del cerebro de los bebés.

Cociente intelectual (Cl)

Este término no se aplica a los bebes, porque el cociente intelectual es una puntua-
cion que resulta de pruebas o test que se utilizan para valorar la capacidad cogni-
tiva, lo que generalmente no se hace hasta los 5-6 anos. Cuando los valores del Cl
estan por encima de 100, se considera que estan por encima de la media, mientras
que los valores por debajo de 100 se considera que estan por debajo de la media
(véase discapacidad cognitiva).

9
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CONSOLOBILIDOD

Conducta (neuroconducta)

Los bebés nada mas nacer ya tienen una sorprendente capacidad para interactuar
de forma dinamica, coherente y selectiva con su entorno, particularmente con pa-
dres y cuidadores. Cuando se valora la neuroconducta se presta atencion a diversos
aspectos del comportamiento del bebé como los cambios entre estados de suefioy
de vigilia, el tiempo y la calidad de la atencion, la irritabilidad, el llanto, la consolabili-
dady la orientacion a estimulos visuales y auditivos. Otro aspecto que se valora es la
capacidad del bebé de prestar una breve atencion a la boca del examinador e imitar
gestos sencillos como el sacar la lengua. La valoracion de la neuroconducta permite
apreciar la rica y variada capacidad del bebé para interaccionar con su entorno.

Consistencia muscular

Este término se utiliza para denotar la firmeza del musculo a la palpacion del mismo.
Esta caracteristica depende de la apreciacion subjetiva del examinador.

Consolabilidad

Es la capacidad del bebe para consolarse tras iniciar el llanto. Cuando se estudia
al bebé, tras haber iniciado el llanto, se valora su capacidad para sosegarse por si
mismo o con maniobras de consuelo. Si el sosiego es sostenido durante largos se-
gundos la consolabilidad ha sido exitosa. Cuando el llanto continua, el examinador
realiza una serie de maniobras de consolacion por etapas: desde presentar su cara
al bebé y hablarle suavemente, a restringir suavemente los movimientos de sus
miembros superiores, para posteriormente cogerlo en brazos, contenerlo y mecer-
lo; si aun asi ho se consigue calmarlo, se suele utilizar un chupete o el dedo para
estimular la succion.
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= hueso occipital
= hueso panetal
= hueso temporal
= hueso frontal

Craneo

T T— OO

Estructura 0sea que recubre y protege el cerebro. Constituido por diferentes hue-
sos entre los que destacan los huesos frontales, parietales, temporales y el hueso
occipital. Puede dividirse en dos partes, la superior que se llama boveda o calota, y
la inferior, base del craneo.

Fontanelas

Son espacios blandos cubiertos por un tejido fibroso que quedan entre varios
huesos del craneo del bebé. Se pueden tocar sin temor las fontanelas y estas
constituyen una ventana para poder examinar el cerebro del bebé con ultra-
sonidos (véase ecografia cerebral).

Generalmente se aprecian dos fontanelas en el craneo de un recién nacido:
una en la parte anterior, por delante del centro del craneo, llamada por ello
fontanela anterior, y otra en la parte de atras, proxima a la coronilla, la fonta-
nela posterior. La fontanela anterior generalmente se cierra entre los 12 y los
21 meses de edad, mientras que la posterior se cierra generalmente en los 2
primeros meses de edad y en ocasiones esta cerrada ya al nacer.

Suturas craneales

Elcraneo de un bebé esta constituido por seis huesos craneales que se man-
tienen unidos por tejidos elasticos y fibrosos denominados suturas, que ac-
tuan como bisagras que dan al craneo un importante grado de plasticidad,
lo cual permite alojar el cerebro que crece y experimentar cierto grado de
deformacion para facilitar su paso por el canal ginecologico en el parto.

Examen neurologico neonatal

Es la evaluacion clinica de la funcion neurologica del neonato menor de 44 semanas
postmenstruales. Permite valorar la integridad funcional y la madurez del sistema
nervioso, para lo cual se evalua el tono, la fuerza muscular, los reflejos miotaticos y
los reflejos primitivos, asi como las respuestas posturales del equilibrio y actividad

motora del bebé. EXOMEN NEUROLOGICO
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PERIMETRO CEFOLICO

Excitabilidad

Es la propiedad de reaccionar a los estimulos que se aplican al bebé. Un bebé con
hiperexcitabilidad respondera excesivamente al minimo estimulo y un bebé con es-
casa excitabilidad respondera de forma pobre a los estimulos.

Medidas antropomeétricas o somatometricas

En general, se refieren a la medicion de alguna parte del cuerpo. Estas medidas se
toman a todos los recién nacidos para ver como van evolucionando con el tiempo.
Normalmente, cada vez que el bebé es visto en una consulta pediatrica se contro-
lan estas medidas: peso, perimetro cefalico y longitud. En determinadas circunstan-
cias es necesario medir el perimetro toracico, el abdominal o los miembros.

Puntuacion Z

La puntuacidon Z sefala el numero de desviaciones estandar por encima o
por debajo de la media en que se encuentra una medida antropometrica.
Aunque cualquier medicidon del cuerpo del recién nacido se representa en
percentiles y asi se expresa en la mayoria de las graficas que se publican
sobre esta cuestion, es muy util expresarlo en desviaciones estandar (pun-
tuacion Z) ya que permite mostrar mejor el grado de desviacion respecto a
la media.

Percentiles

Es una forma de estimar donde se encuentra una medida antropométrica (peso,
longitud o perimetro cefalico) de un nifio concreto frente a la poblacion global
de nifos del mismo sexo y edad. Por ejemplo, un nifio en el percentil 25, nos
dice que el 25% de todos los ninos del mismo sexo y edad tienen esa medida.

Perimetro cefalico o tamano de la cabeza

Se obtiene de medir la circunferencia considerando los puntos mas promi-
nentes de la region anterior y posterior de la cabeza con una cinta métrica no
elastica. En general, la circunferencia que se mide pasa justo por encima de
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las cejas, siguiendo una linea imaginaria que va por encima de los pabellones
auriculares y que finaliza en el punto mas prominente posterior del craneo.
Esta medida se realiza a todos los bebes debido a que reflegja el conteni-
do craneal y aporta una estimacion indirecta del volumen del cerebro (véa-
se medidas antropometricas). Alteraciones del contenido del craneo o del
volumen pueden reflejar alteraciones del cerebro. Ademas, las mediciones
seriadas del perimetro cefalico facilitan el reconocimiento precoz de desvia-
ciones del ritmo de crecimiento, lo cual indica probables problemas y riesgo
de trastorno en el neurodesarrollo.

En el recien nacido a término los limites de la normalidad al nacimiento son
amplios, entre 32y 37 cm, y el perimetro cefalico crece, por término medio, a
razon de 0,4 cm por semana durante los dos primeros meses de vida. En los
bebés nacidos con menos de 1.500 gramos, tras unas pocas semanas, se rei-
nicia el crecimiento de la cabeza a una velocidad considerablemente mayor
que la de los recién nacidos a término.

Neurodesarrollo

Los recién nacidos no nacen con todas las capacidades cerebrales listas para ser
utilizadas. Para adquirirlas el cerebro ha de pasar por grandes transformaciones en
la etapa prenatal (antes de nacimiento), la infancia, la ninez y la adolescencia, antes
de que la persona alcance su plena autonomia y maxima capacidad.

Este proceso que han de pasar todos los ninos y que les conduce de la dependen-
cia a la independencia, lo denominamos genéricamente neurodesarrollo y resulta
de la interaccién entre la programacion genética y las experiencias con el entorno.
Entendemos por desarrollo psicomotor a los avances que hacen los nifos con el
paso de los meses y los anos en los aspectos intelectuales y motores. Los nifos
adquieren progresivamente durante los dos primeros afos nuevas capacidades
motoras (aprenden a llevarse las manos a la boca, sostienen la cabeza, se sientan,
se cogen los pies, gatean y finalmente caminan sin ayuda). En la practica clinica, la
adquisicion de estas habilidades se analiza mediante test especificos que valoran el
neurodesarrollo durante los dos primeros anos de vida. En general la adquisicion de
una habilidad determinada se basa en la adquisicion de habilidades previas. Un re-
traso en un dominio madurativo puede comprometer el desarrollo de otro dominio.
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ESCOLO DE DESORROLLO PSICOMOTOR

Orientacion

Capacidad del bebé para orientarse activamente (girar la cabeza y los ojos de for-
ma integrada) y mantener su atencion focalizada momentaneamente en estimulos
visuales, auditivos u olorosos.

Reflejo auditivo palpebral o cocleopalpebral

Este reflejo consiste en un fuerte parpadeo del bebé desencadenado por un so-
nido brusco y de alto volumen, como el generado por una campana, un sonajero
sonoro, 0 una palmada a menos de 30 cm del bebé. Idealmente, el nino debe estar
despierto y tranquilo. La ausencia de respuesta cocleopalpebral a un estimulo sufi-
cientemente alto después de los dos dias de vida puede indicar un déficit auditivo
importante. Un aspecto a tener en cuenta es que una prueba de este tipo solo pa-
rece detectar un grave déficit bilateral, por lo que hipoacusias moderadas pueden
pasar desapercibidas cuando se hace esta prueba.

Reflejos primitivos

Son respuestas motoras relativamente sencillas desencadenadas por estimulos,
que forman parte de la actividad motora normal del neonato. Estas respuestas
motoras aparecen durante la segunda mitad del embarazo, estan presentes en el
neonato y en el lactante pequeno y desaparecen siguiendo un orden predecible
durante el primer ano de vida. Ejemplos de reflejos primitivos son el llamado re-
flejo de Moro, el reflejo de presion palmar (en la palma de la mano) y plantar (en
la planta del pie), el reflejo de succion y el reflejo de busqueda u hociqueo. Los
reflejos primitivos forman parte del repertorio motor del neonato y su evaluacion
constituye una parte del examen neurologico neonatal porque ayuda a valorar el
desarrollo general del sistema nervioso, a evaluar la integridad de este sistema'y,
en ocasiones, ayuda a localizar donde esta situada una lesion dentro del sistema
nervioso.
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Sistema de Clasificacion de la Funcion Motora
Grosera o “Gross Motor Function Classification
System, GMFCS’

Se trata de un sistema que utilizan neurdlogos vy fisioterapeutas para clasificar el
grado de capacidad funcional del nifo con paralisis cerebral entre 1y 18 anos, que
proporciona una idea rapida de la capacidad funcional del bebe. Esta clasificacion
se divide en cinco niveles de acuerdo a las habilidades y limitaciones en la funcion
motora observadas en la vida diaria de los nifios, centrandose sobre todo en su ca-
pacidad para sentarse y caminar.

Sueno

Es un estado transitorio recurrente y reversible en el que se da una suspension
normal de la conciencia (alerta). Por ello durante el sueno, hay una reduccion de
la capacidad del bebé para percibir, interaccionar y responder al entorno, asi como
un menor nivel de actividad fisiologica (presion sanguinea, respiracion). A diferencia
de lo que se pensaba hace décadas, el sueno no es un estado pasivo de descanso
a traves del cual se recupera la mente y el cuerpo, sino que es un proceso activo
bien controlado, donde tiene lugar una reorganizacion intermitente y ciclica de la
actividad neural. Es por ello que el sueno es tan importante para el neurodesarrollo
normal del bebé.

El bebé pasa mucho tiempo durmiendo; un bebé de menos de tres semanas puede
dormir entre 16 y 20 horas al dia y a partir de entonces entre 12 y 16 horas hasta los
seis meses. Los bebés necesitan dormir continuamente, de manera que para ellos
no hay gran diferencia entre el dia y la noche. Un recien nacido normalmente duer-
me de dos a cuatro horas seguidas, se despierta hambriento, come y se vuelve a
quedar dormido. Algunos bebés son capaces de dormir mas de cuatro horas segui-
das a las pocas semanas, pero a otros les costara mas meses lograrlo.

El sueno del bebe, como el de los adultos, pasa por diferentes fases o tipos de sue-
no. Asi podemos reconocer un sueno activo (0 REM) y un sueno profundo. Durante
el suefo activo es cuando sonamos.
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Los bebés recien nacidos pasan por las etapas de este ciclo varias veces y cada una
dura entre 20 y 30 minutos. Poco a poco se incrementa la duracion del ciclo con las
diferentes fases hasta durar una hora y 30 minutos a los tres anos.

Mientras que para los adultos y los nifios mayores sonar constituye solo el 20% del
total del tiempo de suefo, en el neonato es al menos un 50% del tiempo total que
estan dormidos. Este tiempo sofiando se va reduciendo progresivamente durante
el primer afo.
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2 agorre, para la oreja
3 mierofono

4 altavoz

5 amptficador

6 pia, bateria

QUDIFONO

5 ESTUDIOS DIAGNOSTICOS E INTERVENCIONES TERAPEUTICAS

Atencion temprana
(0 estimulacion precoz o estimulacion temprana)

Es el conjunto de intervenciones generalmente de caracter profesional, que se di-
rigen a la poblacion infantil de 0-6 anos, a la familia y al entorno, que intentan dar
respuesta lo mas pronto posible a las necesidades transitorias o permanentes que
presentan los nifos con trastornos en su desarrollo o que tienen riesgo de pade-
cerlos. La Atencidn Infantil Temprana se dirige a niflos y nifas que presentan los si-
guientes trastornos del desarrollo: trastornos del desarrollo cognitivo, del desarrollo
del lenguaje, de la expresion somatica, trastornos emocionales, de la regulacion y
el comportamiento y trastornos de la relacion y la comunicacion. EL pediatra suele
ser el profesional encargado de realizar un seguimiento del desarrollo y de evaluar
cualquier senal de alerta que observe durante las revisiones. En caso necesario,
derivara a los nifos a un Centro de Atencion Temprana, que es donde se disenan los
programas de caracter multidisciplinar para atender a los menores y a sus familias.

Audifono

Es un aparato que se coloca en el oido de los ninos con grados moderados de sor-
dera (hipoacusia) y que aumenta el volumen de los sonidos.

Biopsia

Es una prueba que se realiza con la intencion de diagnosticar una enfermedad o
trastorno, que consiste en coger un trozo pequeno de algun tejido y estudiarlo.
Cuando los meédicos dicen que una biopsia es anormal estan diciendo que el anali-
sis del tejido obtenido presenta células con una estructura, forma, tamano o estado
inusual.

Cuando el acceso al tejido que se quiere examinar se hace por puncién con una
aguja a través de la piel se denomina biopsia percutanea. La biopsia abierta es
aquella en la que para obtener el tejido es necesario hacer un corte en la piel para
acceder a él. Para que el nino no sienta dolor durante esta biopsia es necesaria una
anestesia general o local. Una biopsia laparoscépica consiste en introducir a través
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de una pequena incision un tubo con una fibra optica y una camara incorporadas
para iluminar y visualizar el tejido que se quiere conseguir en una cavidad corporal,
generalmente el abdomen.

Cribado auditivo

Prueba que se realiza a todos los recien nacidos con el fin de detectar precozmente
la hipoacusia y permitir el acceso rapido al diagnostico exacto con pruebas mas
sofisticadas y al tratamiento. Actualmente existen dos técnicas de deteccion precoz:
otoemisiones acusticas evocadas y los potenciales evocados auditivos de tronco
cerebral.

Otoemisiones Acusticas Evocadas (OEA)
0 emisiones otoacusticas

Es una prueba para valorar la funcion auditiva y que se utiliza principalmente
en el cribado auditivo. En este tipo de estudio se recogen en el conducto
auditivo externo los sonidos emitidos por la coclea del oido tras aplicar un
estimulo. Una coclea normal emitira un sonido de respuesta, parecida a un
eco, que se refleja en un trazado eléctrico recogido mediante electrodos de
superficie colocados en la piel.

Este estudio permite conocer si existe o no actividad de dichas células de la
cocleay, por tanto, indica si la céclea responde normalmente o no al estimu-
lo, pero no mide la gravedad de la sordera en caso de que la haya.

Potenciales Evocados Auditivos de Tronco Cerebral (PEATC)

Prueba que mide la actividad del nervio auditivo y la integridad (normalidad)
de la via auditiva.

Cuidados centrados en el desarrollo

Es un modelo de cuidados que se puede aplicar al bebé y que tiene como fin fa-
vorecer el neurodesarrollo y reducir el estres. Estos cuidados son particularmente
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importantes en los ninos que nacen prematuramente, por cuanto su cerebro esta
desarrollandose y experimentando profundos cambios madurativos durante su es-
tancia en las Unidades de Neonatologia. Estos cuidados prestan particular atencion
al ruido ambiental, la luz del entorno, las posturas de flexion y contencion del bebe
(situar al bebé en una postura que simula su posicion en el utero materno), la mini-
mizacion de su estrés y el dolor asociados a las intervenciones que se le hacen, el
fomento de la lactancia materna, el cuidado piel con piely a la participacion activa
de los padres con el fin de que lleguen a convertirse en los principales cuidadores
de su hijo durante su estancia en el hospital y conozcan como atenderle mejor una
vez que esten en su domicilio.

Cuidados NIDCAP®

Programa de cuidados individualizados para el desarrollo neonatal

Este acronimo responde a las siglas en inglés “Newborn Individualized De-
velopmental Care and Assessment Program'”. Por tanto, incluye los cuidados
centrados en el desarrollo y un programa de valoracién que sirve para apren-
der a cuidar a cada recién nacido de una manera individualizada gracias a la
observacion de su conducta (comportamiento). Ello permite elaborar planes
detallados de cuidado individualizado que estimulen y sostengan la estabili-
dad fisiologica del bebé, la organizacion de su conducta y el progreso en su
desarrollo.

Cuidados paliativos

Son aquellos cuidados que se aplican cuando el bebeé tiene una enfermedad grave
que amenaza su vida y el cuidado orientado a la curacion no es posible. Son cuida-
dos dirigidos a controlar el dolor y las manifestaciones de la enfermedad o de los
medicamentos, aliviar las molestias, promover el confort y ofrecer acompanamiento
y apoyo a la familia del nino.

La toma de decisiones en cuidados paliativos es un proceso de dialogo entre los
profesionales sanitarios y los padres para compartir la decision de suprimir aque-
llas medidas que se consideran desproporcionadas para los mejores intereses del
bebe.
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Ecografia cerebral

Es una prueba medica que visualiza el cerebro del bebé gracias a enviar ondas de
ultrasonidos a través de una fontanela del craneo. La ecografia cerebral utiliza la
misma tecnologia de ultrasonidos usada en las embarazadas para estudiar a través
del abdomen materno al futuro recien nacido. Normalmente se realiza en la propia
unidad de neonatologia, evitando desplazar al nino. No precisa sedacion (véase se-
dantes) y los ultrasonidos no conllevan ningun efecto secundario, pudiendo repetir-
se este estudio cuantas veces se considere necesario.

La ecografia cerebral es el primer estudio diagnostico que se realiza en la evalua-
cion del cerebro del recién nacido. En manos expertas es una técnica sobresaliente
para estimar la maduracion cerebral y detectar alteraciones del cerebro tanto en el
bebé prematuro como en el nacido a término. Esta prueba permite establecer el
diagnostico de la mayoria de malformaciones del cerebro, asi como la presencia de
lesiones hemorragicas o isquémicas y tumores.

Ecografia doppler

Es una variedad de ecografia cerebral que permite el estudio de las arterias
y venas que irrigan el cerebro, asi como medir la velocidad de la sangre flu-
yendo en los vasos cerebrales de forma rapida, fiable y sin riesgos para el
neonato.

Electrocardiograma (ECG)

Es el registro grafico de la actividad del corazon. Se realiza mediante la colocacion
de unos dispositivos (electrodos) en forma de pegatina en el térax del nifio. Es una
prueba habitual durante el ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos.

Electroencefalograma

Es una prueba médica en la que un aparato registra la actividad eléctrica del cere-
bro mediante electrodos situados sobre la superficie del cuero cabelludo. Elequipo
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registra ondas eléctricas que constituyen patrones de actividad y de acuerdo a las
caracteristicas pueden ser normales o anormales. Este aparato permite conocer la
maduracion del cerebro del recien nacido, detectar las convulsiones y ver la res-
puesta de éstas al tratamiento anticonvulsivante, asi como ayudar a establecer si
un paciente puede tener una lesion o una enfermedad cerebral.

Electroencefalograma integrado por amplitud (aEEG)

Es el registro de la actividad eléctrica de la corteza cerebral mediante el re-
gistro continuo de la amplitud de las ondas eléctricas del cerebro. Estas on-
das son comprimidas en el tiempo y filtradas para permitir evaluar facilmen-
te los cambios en la actividad eléctrica basal. Este sencillo registro permite
diagnosticar y monitorizar las convulsiones por descargas epilépticas (véase
convulsion epileptica) en el neonato y sin el cual pueden pasar desapercibi-
das, asi como el trazado de base (voltaje) de la actividad eléctrica del cere-
bro. ALaEEG también se le conoce como «monitor de funcion cerebrals.

Electromiograma

Es una prueba que se usa para estudiar el funcionamiento del sistema nervioso
periférico y los musculos que inerva. La prueba consiste en registrar mediante elec-
trodos especiales las corrientes eléctricas que se forman en los nervios y en los
musculos al producirse la contraccion de estos. Esta prueba permite diagnosticar
en los recién nacidos las enfermedades congénitas o adquiridas que asientan en la
medula espinal, en el nervio, en la unién neuromuscular o en el musculo; esto es,
el conjunto de enfermedades que colectivamente denominamos neuromusculares.

El electromiograma es una prueba segura y sencilla de realizar, algo molesta, que
se realiza para establecer la localizacion de la patologia y orientar el diagnostico en
los neonatos marcadamente hipotonicos (vease hipotonia) y déebiles o con artrogri-
posis multiple congeénita.
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Exanguinotransfusion

Es un tratamiento que consiste en extraer sangre a traves de un catéter e intercam-
biarla por sangre procedente de un donante de sangre compatible, se utiliza para el
tratamiento de determinadas enfermedades.

Examen del fondo de ojo

Es una prueba en la que se visualiza la retina a través de la pupila. Los ninos que
nacen prematuramente tienen todavia sin desarrollar los vasos sanguineos de la re-
tina; mientras estan ingresados en las Unidades de Neonatologia esos vasos se van
desarrollando, pero existe riesgo de alteraciones de este desarrollo y de que pueda
originarse una retinopatia de la prematuridad (ROP). Si la retinopatia es importante
se aplica un tratamiento en el ojo como el laser dirigido o medicaciones especificas
para prevenir que se produzca ceguera y alteraciones de la vision. Los ninos de me-
nor edad gestacional, como los nacidos con menos de 32 semanas, y los de menor
peso, como los nacidos con menos de 1500 gramos, tienen mas riesgo de desarro-
llar ROP. Las retinopatias de grado | y Il suelen regresar sin producir alteraciones. Las
de grado lll o mas son las de mas riesgo. También se realiza valoracion de fondo de
ojo en el contexto de otras alteraciones neurologicas que pueden tener los nifos,
aunque no hayan nacido prematuramente.

Las valoraciones del fondo de ojo se pueden realizar con el oftalmoscopio directo
o indirecto y en otras ocasiones con una maquina que permite la grabacion de las
imagenes (RetCam). Antes de realizar la prueba y para ver mejor el fondo de ojo, se
deben aplicar unas gotas para dilatar las pupilas.

Hipotermia terapeutica

Es el tratamiento que consiste en la disminucion de la temperatura corporal del
bebeé a 33,5-34°C. Cuando se aplica en las primeras horas de vida reduce la probabi-
lidad de muerte o secuelas en etapas posteriores relacionadas con la encefalopatia
hipoxico-isquéemica.
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Marcadores bioquimicos de dano cerebral

Productos metabodlicos o proteinas que son liberados desde las células del cerebro
cuando existe lesion de la membrana celular o necrosis (muerte) de la célula. Estos
“marcadores bioquimicos" difunden al liquido cefalorraquideo (LCR) o a la sangre
tras el dano. Se utilizan para examinar de forma indirecta la gravedad de la lesion
aguda hipoxico-isquemica (véase encefalopatia hipoxico-isquemica) y en otras pa-
tologias como el infarto cerebral o la infeccion congénita.

Oftalmoscopio

Es un aparato con el que los oftalmologos realizan el examen del fondo de ojo. Es
frecuente que se utilice en las Unidades de Neonatologia para controlar la vascula-
rizacion normal de la retina en los ninos prematuros, con el fin de descartar la retino-
patia de la prematuridad, y en ninos con determinadas infecciones o enfermedades
geneéticas.

Optotipo

Es una herramienta que utilizan los profesionales para poner de relieve la sorpren-
dente capacidad visual que desde el nacimiento tienen los bebés (véase acomoda-
cion). Los neonatos y lactantes pequenos exhiben una preferencia visual por opto-
tipos con elevado contraste, formas geomeétricas sencillas y de tamafno adecuado
para la capacidad visual del bebé.

Pulsioximetro

Dispositivo con un sensor que se pone habitualmente en el pie del bebé para vigilar
de forma continua la saturacion de oxigeno de la hemoglobina en sangre y asi de-
tectar la disminucion de la cantidad de oxigeno antes de que aparezca la cianosis.



ESTUDIOS DIAGNOSTICOS E INTERVENCIONES TERAPEUTICAS 5 Ne Ne
\ /.

Puncion lumbar

Procedimiento frecuente que se realiza para obtener una muestra pequefa de li-
quido cefalorraquideo (LCR) con fines diagnosticos y analizar si existe infeccion o
respuesta inflamatoria en las cubiertas membranosas del cerebro (véase meninges)
y en ocasiones para extraer el LCR y reducir la presion intracraneal. Esto se hace
particularmente en el caso de los bebés muy prematuros que estan iniciando el
desarrollo de una hidrocefalia posthemorragica. El procedimiento consiste en intro-
ducir una aguja especial en la zona vertebral lumbar con el bebée sentado o tumba-
do en posicion fetal (flexionado), para facilitar que las vértebras lumbares se abran
en abanico y la distancia entre las vertebras sea la mayor posible. Debido a que la
medula espinal no llega hasta la zona donde se introduce la aguja, no hay riesgo de
que el medico pueda lesionar la médula espinal del bebé con la aguja. La frecuen-
cia de problemas en el bebé a consecuencia de una puncion lumbar es muy baja
y los bebés no parecen presentar las molestias que pueden presentar los adultos
ante una prueba de este tipo.

Rehabilitador (médico)

El médico rehabilitador es el médico especializado en el diagnostico, evaluacion,
prevencion y tratamiento de la discapacidad fisica y su accion esta dirigida a facili-
tar, mantener o recuperar el mayor grado de capacidad funcional e independencia
posibles en el paciente.

Resonancia magnética

Es una prueba diagndstica que permite obtener imagenes del cerebro en multiples
planos con gran calidad. También permite visualizar algunos aspectos de su funcio-
namiento. Es una prueba que no emite radiaciones, como ocurre en las radiografias
o la tomografia axial computarizada (TAC), pero requiere que el recién nacido esté
en reposo absoluto durante unos minutos por lo que, con frecuencia para garanti-
zar un buen estudio, se necesitan colchones especiales que le impidan moverse o
sedarlo (véase sedantes).
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ADN

Es la abreviatura de acido de desoxirribonucleico, y es la moléecula que contiene
toda la informacion genética del individuo.

10

Anomalia

Anomalia mayor

Es aquel defecto congénito que tiene una repercusion meédica, quirurgica o
estética importante para el paciente.

Anomalia menor

Son aquellas alteraciones o anomalias congénitas que tienen solo una sig-
nificacion estética. En un 4% aproximadamente de los recién nacidos puede
encontrase una anomalia menor, menos del 1% tienen dos anomalias meno-
res, y solo uno de cada 200 recien nacidos puede tener tres 0 mas anomalias
menores.

Aunque las anomalias menores no tienen generalmente trascendencia cli-
nica “per se" para el paciente, tienen un marcado valor clinico al ayudar a
aportar importantes pistas para el diagnostico de un sindrome especifico, ya
sea genetico o teratogenico (véase teratogenos), y también para identificar a
aquellos ninos en los que se ha de buscar con cuidado malformaciones en
érganos internos.

107 ¢

Pacient
ORROL GENEOLOGICO

Arbol genealogico

Es un dibujo (diagrama) descriptivo que muestra de forma organizada la historia
familiar, es decir, la descendencia de una familia. Es el primer paso en el estudio ge-
netico de una enfermedad ya que ayuda a ver de un simple vistazo si la enfermedad
que se estudia es heredada y la forma en que ésta se hereda.
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Citogenetica

Es el campo de la genetica que estudia la estructura, funcion y comportamiento de
los cromosomas mediante distintas técnicas como: cariotipo, hibridacion in situ con
fluorescencia (FISH) o CGH-Array (véase estudios geneticos).

Congeénito

Se refiere a aquella alteracion que esta presente al nacimiento y que se ha desarro-
llado durante la vida intrauterina.

Consanguinidad

Situacion en la que dos personas tienen lazos familiares comunes, es decir son pa-
rientes o tienen un familiar en comun.

Cromosomas

Son estructuras altamente organizadas que contienen la informacion genética (véa-
se genetica, gen, genoma) de un individuo y que se localizan en el interior del nu-
cleo de las células. El ser humano tiene 46 cromosomas (23 pares), 22 de los pares
no son sexuales, al no determinar el sexo, y a estos cromosomas se los llama auto-
somas. También tiene un par sexual (XY en el varon y XX en la mujer) (a estos cro-
mosomas se les denomina heterocromosomas). En determinados momentos pre-
sentan una forma de Xy por ello se representan asi (véase cariotipo y citogeneética).
Mediante tinciones especiales (técnicas de marcado) los cromosomas se dividen
en zonas y cada zona, a su vez, en bandas e incluso las bandas en sub-bandas. Las
tinciones permiten detectar mejor la posible existencia de alteraciones.
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Dismorfologia

Termino acunado por doctor David W. Smith en 1966 para describir el estudio de los
defectos congénitos.

Displasia

Mediante este término se sefala un defecto congénito debido a una alteracion de
la organizacion y la diferenciacion celular que afecta a solo un tipo de tejido, el
cual puede estar localizado en un solo lugar o estar distribuido ampliamente en el
cuerpo.

Disrupcion

Este anglicismo senala un defecto congénito de un érgano, una parte de un 6rgano
o de una region mas extensa del cuerpo, que resulta de la lesidn o destruccion de
dicha estructura después de su formacion normal. Generalmente, la destruccion
tisular (del tejido) queda limitada a una zona local claramente definida, y las estruc-
turas adyacentes con frecuencia estan completamente bien. Los defectos congéni-
tos de origen disruptivo son habitualmente esporadicos, tienden a ocurrir en fases
tempranas del periodo fetal, y son causados por factores extrinsecos que interfieren
con el proceso de formacion del feto.

Exoma

El exoma es la parte funcional mas importante del genoma y que contribuye en
mayor medida al fenotipo. Esta constituida por los exones, que son los fragmentos
de ADN que se transcriben (aportan la informacion) para dar lugar a las proteinas.
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Fenotipo

Con este término los médicos se refieren a las caracteristicas, rasgos o formas del
nino. El fenotipo resulta de la expresion de los genes, pero tambien de la influencia
de los factores ambientales, y de las posibles interacciones entre ambos.

Gen

La unidad minima y esencial de informacion genetica. Todos los seres vivos estan
formados por células. En el interior de cada célula se encuentran los cromosomas,
que contienen genes. Los genes contienen las instrucciones para producir nue-
vas células y para realizar el trabajo que tiene lugar en ellas. El cuerpo humano es
muy complejo, por ello necesita muchas instrucciones. Los genes contienen estas
instrucciones y ayudan a decidir muchos rasgos, tales como la altura, complexion
(conjunto de caracteristicas fisicas de una persona), el color, si eres hombre o mujer
y también la herencia de enfermedades.

Genetica

Es el campo de la ciencia que estudia la herencia biologica asi como diferencias y
similitudes que a menudo, pero no siempre, se traspasan de una generacién a otra
a través de los genes. El principal objeto de estudio de la genética son los genes y
en el area de la medicina las enfermedades causadas por la alteracion en la funcion
de un gen.

Estudios genéticos

En medicina se utilizan diferentes estudios para establecer el diagnodstico de en-
fermedades genéticas o confirmar la presencia de que un individuo es portador de
una anomalia genetica, aun cuando es asintomatico. A continuacion se sefialan los
principales estudios urtilizados en la practica clinica.
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Array CGH

Es una potente técnica de estudio del genoma que permite detectar en un
solo estudio alteraciones del material genético causantes de sindromes por
pequenas pérdidas (véase microdelecion) o ganancias (véase microduplica-
cion) del material genético. Este estudio es superior al cariotipo convencional
a la hora de identificar problemas cromosomicos. A diferencia del cariotipo
no necesita cultivo celular ya que se realiza a partir del ADN obtenido de una
muestra de sangre.

Cariotipo

Es un esquema, foto o dibujo de los cromosomas que se obtiene tras realizar
un cultivo celular de una muestra obtenida en sangre o tejido. Estos son or-
denados de acuerdo a su forma y tamano. En medicina cuando los profesio-
nales sanitarios te dicen que han realizado al bebé un cariotipo, quieren decir
que se le ha hecho un estudio para examinar la posibilidad de que existan
alteraciones visibles en alguno o algunos de los cromosomas.

Hibridacion in situ con fluorescencia (FISH)

Es una técnica de estudio genetico que puede confirmar anomalias génicas
0 cromosomicas que generalmente estan mas alla de la capacidad de reso-
lucion de la citogenética de rutina. Esta técnica permite, por tanto, detectar
deleciones submicroscopicas que generalmente escapan a la resolucion del
cariotipo. Se basa en la complementariedad de las dos cadenas de ADN y
utiliza sondas de ADN marcadas con moléculas fluorescentes.

Secuenciacion de exoma

Es la ultima tecnologia que se ha incorporado al estudio genético y es una de
las formas mas completas pero tambien complejas de estudiar elADN de un
nino concreto. La secuenciacion del exoma permite analizar la parte de todos
los genes del organismo que codifica las proteinas y regulan el funciona-
miento de las células. Esta prueba se utiliza cuando existen multiples genes
capaces de causar una misma enfermedad o cuando no es posible identificar
a priori qué genes concretos pueden ser responsables de una enfermedad.
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Estudio de vinculacion genética

Es el examen del ADN de los miembros de una familia para determinar quien
tiene riesgo de padecer un trastorno genetico que viene manifestandose en
el arbol genealdgico. Se buscan las variaciones que aparecen de forma repe-
tida en el ADN de los familiares que padecen el trastorno. Estas variaciones
del ADN pueden estar relacionadas o no con el trastorno genético.

Genoma

Es el conjunto de caracteristicas genéticas y hereditarias que estan vehiculadas en
los cromosomas. Es, por tanto, la totalidad de la informacion genética que posee
un individuo.

Genotipo

Téermino que se refiere a la constitucion genética de un organismo individual.

Herencia biologica

Es la transmision de ciertos rasgos de padres a hijos. El proceso de la herencia tiene
lugar mediante los genes. Cada gen se expresa en dos copias (llamadas alelos),
una procede del padre y la otra de la madre. La expresion final de un gen resulta
de la interaccion de las dos copias (alelos). Si los dos alelos son idénticos se dice
que el individuo es homocigoto y si, por el contrario, son diferentes, se dice que es
heterocigoto. Segun la forma de expresion, cuando una sola copia (un solo alelo) es
suficiente para que se exprese una caracteristica (caracter) se dice que este es do-
minante, mientras que cuando hacen falta los dos alelos para que se exprese dicha
caracteristica se dice entonces que esta es recesiva.
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HERENCIO DOMINONTE

Herencia autosomica dominante

Es la heredabilidad de una caracteristica o enfermedad que se expresa en los
individuos que han heredado una sola copia de una mutacion genética (he-
terocigotos) en uno de los 22 pares de autosomas (véase cromosomas). Esto
da lugar a un patron de transmision vertical, observandose la enfermedad en
practicamente todas las generaciones. La enfermedad puede ser transmitida
tanto por varones como por mujeres y la expresion puede variar ampliamente
dentro de la misma familia. El riesgo de recurrencia (en este caso, la posibili-
dad de que el individuo afectado transmita la enfermedad a su descenden-
cia) es del 50%. Un recién nacido puede ser el primer individuo en presentar
el “rasgo” autosdmico dominante, debido a una mutacién de novo, es decir
una mutacién que aparece por primera vez, que no ha sido heredada.

Herencia autosomica recesiva

Cuando una caracteristica o una enfermedad requiere la presencia tanto de
una mutacion de un gen concreto heredado del padre y el mismo gen mu-
tado heredado de la madre. En estos casos, los padres son portadores cada
uno de la misma mutacion, pero no presentan la enfermedad. Sin embargo,
la pueden presentar aquellos hijos que han heredado el gen mutado del pa-
drey la madre. Los pacientes afectos de una enfermedad de herencia recesi-
va suelen mostrar poca variabilidad en la expresion de la misma. Cuando hay
un lactante con una enfermedad de herencia autosdmica recesiva, el riesgo
de que esta enfermedad vuelva a estar presente (recurrencia) en un préximo
hijo es del 25% en cada embarazo. Cuanto mas raro es el trastorno mayor es
la posibilidad de consanguinidad en la familia.

Herencia ligada al sexo

Cuando los genes transmitidos estan localizados en el cromosoma X (véase
cromosomas).

Herencia mitocondrial

Es la herencia de un rasgo o patologia que solo transmiten las madres por
medio de unas estructuras que estan dentro de las células que se llaman mi-
tocondrias. Cuando se produce la fecundacion las mitocondrias contenidas
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en el ovulo pasan al ovocito, mientras que las mitocondrias del espermato-
zoide no lo hacen. Los hijos varones, aunque hereden el rasgo o patologia
asociado a las mitocondrias, no lo transmiten.

Malformacion

Es un defecto en la forma o en la estructura de un 6rgano del cuerpo por un pro-
ceso de desarrollo intrinsecamente anormal del mismo y que tiene lugar durante el
desarrollo del embrion.

Microdelecion

Es la pérdida de un pequefio segmento de un cromosoma. En estos casos la pér-
dida de genes localizados en un segmento de un cromosoma particular conduce a
la presencia de algunas de las enfermedades complejas que denominamos sindro-
mes. Diversos sindromes se han asociado a microdeleciones. Las microdeleciones
a menudo no son detectables por las técnicas actuales empleando cariotipos de
rutina o de alta resoluciéon sino que se requiere de la aplicacion de otras técnicas
de citogenética molecular como la Hibridacion Fluorescente in situ o el CGH-Array.

Microduplicacion

Si en la microdelecion hay una pérdida de un pequeno fragmento de un cromo-
soma, en la microduplicacion existe la repeticion de un pequerno fragmento. Ello
conduce a un disbalance del material genético por un exceso de la dosis normal de
genes localizados en un segmento cromosémico particular.
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Mutacion

Es un cambio estable y permanente en un gen lo que causara una alteracion en la
sintesis de la proteina que codifica y que, por tanto, modificara la funcion que esta
proteina realiza. Este cambio puede dar lugar a una enfermedad y se puede heredar.

Polimalformado

Hablamos de polimalformado cuando un nifo presenta multiples defectos conge-
nitos en los que no es posible reconocer un patron y no podemos diagnosticar al
nino de ningun sindrome o secuencia concreta.

Secuencia

Los médicos hablan de secuencia cuando el conjunto de anomalias multiples que
presenta un nifno deriva de una de ellas. Es decir, un defecto unico da lugar secun-
dariamente y en forma secuencial a alteraciones de otras estructuras cuyo desa-
rrollo morfologico era previamente normal. En estos casos, aunque a primera vista
puede parecer que el nino tiene multiples malformaciones, en realidad tiene una
unica malformacion que da lugar a una cascada de defectos o anomalias. Un ejem-
plo, es la denominada secuencia de Pierre Robin en la cual un pobre crecimiento de
la mandibula origina que esta sea pequena, el paladar no se cierre (fisura palatina) y
la lengua se desplace hacia la garganta.

Sindrome

Con este término se senala que hay un conjunto de signos y sintomas que resultan
de una causa comun o que aparecen en combinacion como expresion del cuadro
clinico de una enfermedad o una alteracion hereditaria. En genética clinica un sin-
drome es definido como un grupo de malformaciones que tienden a ocurrir juntas.
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Sindrome polimalformativo

Los médicos utilizan este término para senalar que un nifo tiene varios de-
fectos congenitos mayores y menores que permiten reconocer un patron
unico y distintivo de combinacion de estos defectos. La palabra sindrome
incorpora la nocion de que el conjunto de alteraciones es relativamente uni-
forme y predecible, lo que da un aspecto fisico, un riesgo de recurrencia y
un riesgo de problemas funcionales y complicaciones durante el desarrollo,
similar entre los nifios con el mismo sindrome.

Terapia genética

Se esta desarrollando la posibilidad de aplicar diversas técnicas para tratar enferme-
dades hereditarias. El procedimiento implica reemplazar los genes alterados (no fun-
cionales o anormales) por genes normales. En esencia, la terapia genetica consiste
en la introduccion de genes en el ADN de una persona para tratar enfermedades.

Teratogenos

Son cualquier sustancia (medicamento), agente fisico (radiaciones), enfermedad ma-
terna o estado carencial (avitaminosis, etc)), infeccion, que durante el embarazo de la
madre pueden producir, como efecto secundario, anomalias y alteraciones en el feto.

Trisomia

Es una alteracion cromosomica en la que, en lugar de dos copias de un cromosoma,
hay tres. Las consecuencias que conlleva son graves: deficiencia fisica y mental.
La mas frecuente es la trisomia 21 que da lugar al Sindrome de Down. Este cursa
con retraso mental (desde leve a severo, véase discapacidad cognitiva), malforma-
ciones cardiacas, problemas de tono muscular y una apariencia fisica peculiar. La
trisomia del par 18 y la del par 13 son menos frecuentes, pero con consecuencias
mas graves que la trisomia 21. Los ninos con estas trisomias, si sobreviven, tienen
grave retraso mental.
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Alimentacion enteral

Es la alimentacion con leche (materna o artificial) que se suministra al recién nacido
a través de un tubito o sonda que pasa por la nariz (sonda nasogastrica) o por la
boca (orogastrica) y llega directamente al estomago.

Alimentacion oral

Es la alimentacion con leche que ingiere el recien nacido directamente del pecho
materno o a traveés de un biberon.

Alimentacion parenteral

Es la alimentacion que se suministra al recién nacido por via venosay, por tanto, lle-
ga directamente a la sangre. Esta alimentacion aporta nutrientes esenciales como
son proteinas, hidratos de carbono, grasas, sales minerales y vitaminas. Esta forma
de alimentacion se utiliza cuando el recien nacido no puede alimentarse de forma
enteral (véase alimentacion enteral).

Apgar

Es una escala de puntos para valorar el estado fisico de los recién nacidos tras el
parto por via vaginal o por cesarea. Se evaluan los siguientes aspectos: color de piel,
tono muscular, pulso, respiracion y la respuesta a estimulos. Cada aspecto se pun-
tua de 0 a 2, y la escala se realiza al minuto, a los cinco y a los diez minutos tras el
nacimiento. La maxima puntuacion es de 10 y la minima de 0. Las puntuaciones por
encima de 6 significan que el bebé esta bien. Si son menores, los médicos realizaran
distintas maniobras de reanimacion al recién nacido.
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Bajo peso para la edad gestacional

Este téermino denota que el bebé peso al nacimiento menos de lo que le correspon-
dia para sus semanas de gestacion (véase edad gestacional). A estos ninos también
se les denomina pequenos para su edad gestacional (PEG). Existen tablas de refe-
rencia para clasificar a los ninos como PEG, que son adecuadas a cada poblacion
y sexo. Para aplicarlas es necesario determinar de forma lo mas precisa posible la
edad gestacional. Son muchas las causas que pueden hacer que el nifo no crezca
de forma adecuada cuando esta en el utero de su madre. La identificacion de estos
ninos es importante pues presentan mayor riesgo de presentar problemas transito-
rios durante los primeros dias de vida que han de vigilarse. A largo plazo, los adultos
que fueron de bajo peso para la edad gestacional tienen mayor riesgo de obesidad
y enfermedad cardiovascular.

Bradicardia

Es una disminucion importante de la frecuencia cardiaca y puede amenazar la inte-
gridad del nifo al disminuir el aporte de sangre o de oxigeno al cuerpo. Puede ser
causada por un problema cardiologico o por problemas neurologicos.

Canalizar

Es una técnica que consiste en introducir un catéter en un vaso sanguineo que pue-
de ser una arteria o una vena. Los vasos preferentemente canalizados durante la
primera semana de vida son los vasos umbilicales, luego ya no es posible por su
normal proceso de obstruccion. Esta técnica se realiza con frecuencia en los recién
nacidos ingresados en las Unidades de Cuidados Intensivos para aportar medica-
cion, o para monitorizar de forma constante al bebé y para obtener muestras de
sangre para analisis.

Catéter/via

Es un tubo fino, flexible y blando introducido en las venas de los brazos y las
piernas, generalmente para administrar medicamentos.
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Cateter umbilical

Es un catéter que se introduce en las arterias o venas del corddn umbilical
del recién nacido y permite obtener sangre para analisis o introducir medica-
mentos sin tener que pinchar en otro sitio al recien nacido.

Cianosis

Color azulado de la piel y de las mucosas (labios, lengua) que se produce por la falta
de oxigeno, lo que conlleva una disminucion del oxigeno en la hemoglobina, que
es la molécula transportadora del oxigeno en las células rojas de la sangre. Las dos
causas mas importantes de cianosis en los bebés son los problemas pulmonares o
cardiacos.

Los neonatologos utilizan pulsioximetros para vigilar de forma continua la satura-
cion de oxigeno de la hemoglobina en la sangre y asi detectar las disminuciones de
la cantidad de oxigeno antes de que aparezca la cianosis.

Constantes vitales

Es la medicion de la frecuencia cardiaca, de la frecuencia respiratoria, de la tempe-
ratura y de la tension arterial.

Edad

Edad concepcional

Corresponde al tiempo transcurrido desde el dia de la concepcion hasta el
dia del nacimiento. Esta edad solo se puede establecer de manera mas pre-
cisa en los embarazos conseguidos con tecnologias de reproduccion asistida
como fertilizacion o implantacion de embriones. La edad gestacional en es-
tos casos se calcula sumando dos semanas a la edad concepcional.
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Edad corregida

Este término se utiliza en ninos menores de dos anos que nacieron prema-
turos y representa la edad del bebé desde la fecha esperada de parto a las
40 semanas. En la practica se calcula de la siguiente forma: edad corregida =
edad cronoldgica del bebé - (40 semanas - edad gestacional al nacimiento).
En el seguimiento de los ninos muy prematuros (< 32 semanas) se considera
la edad corregida durante los dos primeros afos de edad a la hora de valorar
el neurodesarrollo del nifo. Asi un prematuro que nacié tres meses antes de
la edad de término, cuando se le evallue a los 10 meses debe considerarse
que tiene siete meses de edad corregida y sus capacidades y habilidades
han de corresponder a los de un nino de siete meses.

Edad cronologica

Es el tiempo de vida transcurrido desde el nacimiento y se da, segun la edad
del nifio, en dias, semanas, meses 0 anos.

Edad gestacional

Este término senala la edad del feto y del neonato al nacimiento desde el
primer dia de la ultima menstruacion. Se expresa en semanas completas. La
edad gestacional es el parametro que se utiliza para valorar la madurez del
feto porque, segun la edad, sabemos qué estados y procesos se estan pro-
duciendo en el desarrollo del feto en ese momento y es posible suponer los
problemas que puede presentar postnatalmente (después del nacimiento)
el feto.

Edad postmenstrual

Es eltérmino utilizado para sefalar la edad del bebé prematuro hasta la edad
de término (el momento esperado de parto). Corresponde al tiempo trans-
currido desde la ultima menstruacion al presente. Se establece sumando la
edad gestacionaly la edad cronologica en semanas del bebé. Asi un nifio de
28 semanas de edad gestacional y una edad cronologica de 21 dias (3 sema-
nas) tendra una edad postmenstrual de 31 semanas.
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Factor de riesgo

En neurologia neonatal se considera como factor de riesgo a cualquier condicion
biologica del nino o del entorno que aumente el riesgo de que el neonato presen-
te ulteriormente un trastorno del neurodesarrollo, principalmente retraso mental
(véase discapacidad cognitiva), paralisis cerebral, epilepsia y déficit neurosensorial
(sordera o ceguera).

Recién nacido

Recién nacido a término

Cuando el nacimiento ocurre entre el comienzo del primer dia de la semana
38 (dia 260) y el ultimo dia de la semana 42 (dia 294) después del comienzo
del ultimo periodo menstrual.

Recién nacido prematuro o pretérmino

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define la prematuridad como el
nacimiento antes de las 37 semanas completas de gestacion, es decir, antes
de los 259 dias a contar desde el primer dia de la fecha de la ultima mens-
truacion de la madre.

A menudo, no se logra conocer la causa de un parto prematuro y es algo que
la madre no puede controlar; en otros casos la prematuridad puede deberse
a problemas meédicos de la madre o factores de su estilo de vida durante
el embarazo, como padecer diabetes mellitus, hipertension (presidn excesi-
vamente alta de la sangre, véase tension arterial), problemas renales o car-
diacos, una infeccion (véase corioamnionitis), pobre alimentacion durante el
embarazo, o sangrados provocados por una posicion anémala de la placenta.

En ocasiones, la prematuridad puede obedecer a un embarazo multiple (me-
llizos, trillizos, 0 mas) o al consumo de tabaco, alcohol o drogas durante el
embarazo. Los partos prematuros son mas frecuentes en las mujeres meno-
res de 19 anos o en las mayores de 40, y en las que ya han tenido un parto
PREMOTURO prematuro previamente.
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Los bebés prematuros se clasifican como:

Prematuro extremo
Hablamos de que el neonato es prematuro extremo cuando nace con menos
de 28 semanas de edad gestacional.

Muy prematuro
Son los bebés cuya edad gestacional se encuentra entre el primer dia de la
semana 28 y el ultimo dia de la semana 31.

Prematuro moderado o tardio
Aquellos bebés que nacen entre el inicio de la semana 32 y el ultimo dia de
la semana 36 de edad gestacional.

Recién nacido postérmino

Es elrecién nacido cuyo nacimiento ocurre a partir del inicio del primer dia de
la semana 43 (dia 295) despues del comienzo del ultimo periodo menstrual.

Restriccion del crecimiento intrauterino (RCIU)
O crecimiento intrauterino retardado (CIUR)

Es un termino médico que describe el retraso del crecimiento del feto, que da lugar
a que su peso esté por debajo del percentil 10 esperado para la respectiva edad
gestacional y existen alteraciones en los flujos sanguineos del feto intrautero. Estas
alteraciones son detectadas mediante la evaluacion Doppler de los vasos placen-
tarios y fetales. Las causas mas frecuentes son la malnutricion materna o del feto
por patologia de la placenta, pero también se puede producir por enfermedades
patologicas del feto como enfermedades geneticas, cromosomicas e infecciones
fetales. El diagnostico se realiza a traves de las ecografias fetales seriadas donde se
aprecia la evolucion y crecimiento del feto.
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Craneosinostosis

Se produce cuando las suturas craneales se sueldan (sinostosis) antes de tiempo lo
que origina una forma anormal del craneo. Al nacimiento y en los primeros meses
de vida, el craneo esta compuesto por diferentes huesos separados por las sutu-
ras y las fontanelas. La sinostosis de una sutura es rara siendo la mas frecuente
la sinostosis de la sutura sagital, que es la sutura craneal que une los dos huesos
parietales.

La mayoria de los nifos con craneosinostosis por fusion de una sola sutura son por
lo demas sanos y tienen una inteligencia hormal. Cuando estan soldadas varias de
las suturas del craneo suele ser debido a sindromes genéticos y estos nifios tienen
mas riesgo de presentar problemas neurologicos. Los nifios con craneosinostosis
pueden precisar correccidn con cirugia, bien por razones estéticas o cuando esta
fusion de suturas craneales no permite el adecuado crecimiento del cerebro.

Epicanto

Es un pliegue del parpado superior que cubre la esquina interna del ojo. Cuando el
pliegue se extiende del parpado inferior al superior se denomina de epicanto inver-
so. Por lo general, el epicanto puede estar presente en los bebés normales y es mas
comun en las personas de descendencia asiatica. Cuando el pliegue epicantico es
muy marcado puede ser un rasgo de enfermedades geneticas.

Foramina parietalia permagna

Son unos defectos 6seos en ambos huesos parietales, cubierto por el cuero cabe-
lludo normal, que contiene un tejido fibroso y liquido cefalorraquideo. Se ve en la
cabeza de bebé como dos bultos simétricos de consistencia blanda en la region su-
perior del craneo, que pueden aumentar al toser o llorar. Si no hay otras alteraciones
asociadas, el neurodesarrollo del nifo suele ser normal. En ocasiones si el tamarno
es grande, hay que realizar una intervencion quirurgica.
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Fractura del craneo

Es relativamente frecuente en recién nacidos y es producida por fuerzas mecanicas
aplicadas directamente a la cabeza durante el parto. Estas fuerzas mecanicas de
compresion son producidas con mas frecuencia por las palas de un forceps o por la
compresion de la cabeza del feto entre el promontorio del sacro materno y el hueso
del pubis. Se distinguen varios tipos de fractura del craneo.

Fractura lineal

La fractura lineal simple es la mas frecuente, se ubica con mas frecuencia en el hue-
so parietaly debido a que no son deprimidas ni hay separacion de los bordes no son
faciles de detectar con la palpacién. Las fracturas con separacion se caracterizan
por que se aprecia una separacion anormal entre dos fragmentos de hueso tras un
trauma obstétrico y pueden ser percibidas a la palpacion. Las fracturas del craneo
pueden asociar hemorragia extracranealy en raras ocasiones sangrado intracraneal
(hemorragia subdural o epidural) y/o contusion cerebral. La evolucion de las frac-
turas lineales es buenay solo cuando la fractura conlleva separacion de los bordes
puede originarse un quiste leptomeningeo que se manifiesta por la aparicion de
una masa pulsatil que se expande y crece lentamente en la superficie de la cabeza.

Fractura deprimida

Las fracturas deprimidas o fracturas en ‘ping-pong” son mas raras, pero se aprecian
facilmente al observar y palpar la cabeza del bebé, apreciandose una abolladura o
depresion en la superficie de la cabeza, con mas frecuencia en el hueso parietal. El
parto mediante forceps es un antecedente muy comun en estas fracturas. Aunque
las complicaciones neurologicas son infrecuentes en este tipo de fractura craneal,
la hemorragia intracraneal y/o la contusion cerebral son posibles.

Hemorragia extracraneal
Hemorragia que se localiza externamente al periostio o hueso.

Caput succedaneum

También se conoce como tumor de parto y se presenta como una hinchazén
de consistencia blanda en la piel de la cabeza del bebé tras el nacimiento.

~ dcclonario |
/

FROCTURG EN PELOTO DE “PING-PONG”




N@ Ne 6 ALTERACIONES DEL CRANEO O DE LA CABEZA
. dccionario /
/

CEFOLOHEMATOMO

Esta hinchazon se debe a la acumulacion de liquido seroso o sanguineo de-
bajo de la piel, que se produce por presion en la cabeza del nino durante el
paso por el canal del parto. El caput es transitorio, no causa complicacionesy
desaparece espontaneamente en los primeros dias tras el parto.

Cefalohematoma

Acumulo de sangre debajo de la piel de la cabeza que se debe a una hemo-
rragia debajo de la membrana fibrosa que recubre el hueso del craneo. Esta
hemorragia da lugar a un bulto llamativo a las pocas horas de vida en uno de
los lados de la cabeza del bebé. Esta hemorragia se reabsorbe lentamente
hasta desaparecer en un plazo variable de tiempo que depende de su tama-
no, pero la mayoria lo hace en unas pocas semanas. Los cefalohematomas
no requieren tratamiento.

Hemorragia subgaleal

Es el acumulo de sangre entre la capa fibrosa que recubre el hueso del cra-
neo (periostio) y otra membrana por fuera que se llama aponeurosis galeal. El
acumulo de sangre da lugar a una masa firme, fluctuante que se extiende y
aumenta su tamano después del nacimiento. Cuando el hematoma es grave
este aumenta su tamano a una velocidad alarmante. Puede producir ane-
mia grave, alteracion de la coagulacion, y en ocasiones hipotension e incluso
HEMORROGIO SURGOLEGL la muerte. La causa mas frecuente en los recien nacidos es el traumatismo

0 SUBOPONEUROTICO sobre la cabeza que puede ocurrir durante el parto instrumentado con foér-
ceps, espatulas o ventosa. En ninos pequenos y lactantes puede ocurrir a
consecuencia de un traumatismo (caida), del maltrato y ocasionalmente por
alteracion congeénita de la coagulacion.

HIPERTELORISMO
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Hipertelorismo

Es el aumento de la distancia entre los ojos. Esta alteracion es muy comun en dife-

Hio o aumento de rentes sindromes genéticos.
4 dstarm ntero(mtal lestimada
§ eiig por la dstarcia nterpuplor)



ALTERACIONES DEL CRANEO O DE LA CABEZA 6 Ne Ne/
\ /

Labio leporino o fisura labial

Es un defecto congenito que consiste en una hendidura o separacion en el labio su-
perior, y por ello es preferible hablar de fisura labial que de labio leporino (expresion
que sugiere que este tipo de labio recuerda al de la liebre). Se presenta, frecuen-
temente, acompanado de paladar hendido o fisura palatina. Esta malformacion se
origina cuando el labio y el paladar no se han terminado de unir (fusion incompleta)
en el embrion y es uno de los defectos de nacimiento mas frecuentes (aproxima-
damente, constituye el 15% de las malformaciones congénitas). La mayoria de las
veces este defecto del labio y el paladar no esta asociado a ningun otro defecto y
decimos que es una fisura aislada, pero en ocasiones puede asociarse a otras alte-
raciones congenitas y entonces es posible que exista un sindrome genético. Existen
numerosos sindromes geneticos que cursan con fisura labial, pero la mayoria son
bien conocidos y facilmente reconocibles por el pediatra. El labio leporino precisa
cirugia para su correccion y seguimiento estrecho de la erupcion de los dientes.
Algunos ninos requieren ayuda especializada para el éxito de la lactancia materna.

Macrocefalia

Es un termino descriptivo que indica una cabeza grande (circunferencia o perimetro
de la cabeza) para el promedio de los ninos con la misma edad y sexo. El interior
del craneo tiene tres componentes que determinan el tamano de la cavidad craneal
durante la infancia: el cerebro, el liquido cefalorraquideo y la sangre. Un aumento
del volumen de alguno de los tres componentes del craneo puede dar lugar a ma-
crocefalia.

El diagnostico de macrocefalia es importante dado que puede ser la primera ma-
nifestacion de un trastorno neurologico potencialmente grave, como es el aumen-
to del volumen del liquido cefalorraquideo (véase hidrocefalia). Por ello, cualquier
bebé que presente macrocefalia o un crecimiento excesivo de la cabeza durante
los primeros meses ha de ser estudiado.

Los médicos utilizan diversas clasificaciones para caracterizar la macrocefalia: de
acuerdo a su etiologia (congénita o adquirida), a su curso evolutivo (progresiva o no
progresiva), a las caracteristicas clinicas (con aumento de la presion intracraneal o
sin este) o segun esté aumentado el volumen del encefalo (megalencefalia) o de
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los espacios que contienen el LCR (hidrocefalia). La causa mas frecuente de macro-
cefalia, es posiblemente la megalencefalia familiar benigna (veéase megalencefalia),
que se diagnostica cuando ademas del nino con macrocefalia, la cabeza grande
esta presente en otros familiares y no hay déeficit neurologico.

Megalencefalia

Corresponde a un aumento del tamano de la cabeza debido a un aumento
del volumen del tejido cerebral sin signos de hipertension intracraneal, au-
mento del LCR (hidrocefalia) o lesiones ocupantes de espacio como son los
tumores. Aunque la causa mas comun es la megalencefalia familiar benigna
(véase macrocefalia), muchos casos cursan con anormalidad neurologica. Si
la megalencefalia se asocia a alteracion neurologica, debe investigarse si esta
alteracion es progresiva o no. Los sintomas neurologicos asociados a mega-
lencefalia son variables e incluyen déficit cognitivo y/o de atencion, déficit
motor, retraso del lenguaje, trastornos de aprendizaje, crisis epilépticas y oca-
sionalmente anomalias congéenitas menores craneofaciales o en las manos.

Ante la presencia de megalencefalia en un recién nacido, se consideran
siempre la posibilidad de que la megalencefalia esté asociada a sindromes
genéticos no cromosomicos como son el sindrome Sotos, sindrome Weaver, o
enfermedades de deposito. La megalencefalia también esta presente en al-
gunos sindromes neurocutaneos, especialmente la neurofibromatosis, y en
algunas alteraciones genéticas como en el sindrome X fragil, pero estas en-
tidades excepcionalmente se consideran en el neonato.

Masas (bultos) en la piel de la cabeza
del recién nacido

Ante cualquier masa que haga relieve en la cabeza del recién nacido es necesa-
rio descartar que esta masa no comunique con el interior del craneo. Toda masa
necesitara un estudio por el pediatra del bebé y el diagnostico diferencial es am-
plio e incluye las siguientes alteraciones: encefalocele, nodulo neural heterotopico,
quistes dermoides o sebaceos, angiomas, asi como foramina parietalia permagnay
cefalohematoma.
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Microcefalia

Este téermino indica que la cabeza es mucho mas pequena de lo normal que la de
otros ninos de su misma edad y sexo. El crecimiento del craneo esta determinado
por el crecimiento del cerebro y, por lo general, en la microcefalia el cerebro crece
a un ritmo inferior al normal. La microcefalia no es un diagnodstico sino la expresion
de trastornos del desarrollo cerebral del feto o ser fruto de agresiones de muy dife-
rente caracter al cerebro intrautero o durante el periodo neonatal.

Los meédicos utilizan diversas clasificaciones para caracterizar la microcefalia: de
acuerdo a si esta presente o no al nacimiento (congénita o adquirida postnatalmen-
te), a su curso evolutivo (progresiva o no progresiva), a las caracteristicas clinicas.
En la mayoria de neonatos microcefalicos, la disminucion del perimetro craneal esta
presente desde el nacimiento (microcefalia congénita). Sin embargo, debido a que
muchos neonatos enfermos permanecen ingresados durante periodos prolonga-
dos (como, por ejemplo, los bebés prematuros) algunas microcefalias que se obser-
van durante el periodo neonatal resultan de trastornos del crecimiento del cerebro
por lesiones que han ocurrido después del nacimiento.

Otra clasificacion utilizada con frecuencia es clasificar la microcefalia en dos gran-
des grupos: primaria y secundaria. Se considera que la microcefalia es primaria
cuando resulta un proceso de desarrollo cerebral intrinsecamente anormal (gene-
tica), mientras que se considera secundaria cuando es causada por lesiones del
cerebro que pueden ocurrir o bien en la vida fetal, como infecciones connatales,
la ingesta de teratogenos y acontecimientos hipoxico-isquemicos fetales (véase
hipoxia), o durante el periodo neonatal como la meningitis, la agresion hipoxico-is-
quémica (véase encefalopatia hipoxico-isquemica), etc., o bien durante la infancia.

Cuando un bebé tiene microcefalia surge la preocupacion acerca de si esta supon-
dra alteracion en sus capacidades, dado que la microcefalia refleja habitualmente
cambios patologicos en la estructura cerebral. Su efecto sobre la inteligencia pare-
ce depender de la gravedad y la causa. En algunos casos cuando algunos familiares
tienen cabezas algo mas pequenas de lo normal, la microcefalia del bebé no repre-
senta una alteracion y su inteligencia puede ser normal.
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Nodulo neural heterotopico

Son bultos (nodulos) que se localizan en la zona superior y posterior del craneo de
consistencia firme, no dolorosos, estan formados por vestigios cerebrales y pueden
comunicarse con el interior del craneo. La piel que lo recubre suele mostrar algun
indicio de alteracion, como falta de pelo o un angioma.

Plagiocefalia

Esta palabra se utiliza para decir que el bebé tiene una cabeza (craneo) asimétrica
u oblicua. Esta forma de la cabeza puede resultar bien de una verdadera sinostosis
(véase craneosinostosis) lo que es raro, o con gran frecuencia ser el resultado de
una presion local sobre una region especifica de la cabeza. Esto ocurre cuando el
bebé esta apoyado sobre el lecho con el mismo lado de la cabeza, lo que da lugar
a una deformacion mecanica de la misma. Con mas frecuencia esta plagiocefalia
se desarrolla durante la infancia, cuando el lactante muestra una fuerte preferencia
posicional de la cabeza o descansa apoyado sobre el mismo lado de la cabeza la
mayor parte del tiempo. Esto puede ocurrir con frecuencia en neonatos prematuros,
neonatos con torticolis congénita o con enfermedades que cursan con hipotonia'y
debilidad. La mayoria de los nifos con plagiocefalia deformativa tienen una evolu-
cion favorable y existen recomendaciones preventivas y de manejo que hacen hin-
capiée en la terapia posicional y fisica de los bebés para corregirla, particularmente
en casos de torticolis congénita. Cuando la plagiocefalia es muy acusada a los seis
meses de edad cronologica se recomienda poner a los bebés un casco de moldea-
miento para resolver la deformacion.

Quiste dermoide o sebaceo

Es una tumoracion benigna que se origina de células embrionarias que quedan
atrapadas en una situacion anodmala en la que no deberian estar. Por lo general
suelen ser masas firmes o fluctuantes, asintomaticas que crecen lentamente y que
suelen ubicarse principalmente sobre la fontanela, la cara (linea media), alrededor
de los 0jos, detras de las orejas o el cuello. Pueden estar presentes al nacimiento o
aparecer después.
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7 ANOMALIAS O MALFORMACIONES DEL CEREBRO

Agenesia del cuerpo calloso

Es la ausencia parcial o total del cuerpo calloso, un haz de fibras que comunica am-
bos hemisferios cerebrales entre si. La agenesia del cuerpo calloso es una malfor-
macion cerebral frecuente que puede presentarse de forma aislada o en combina-
cion con otras alteraciones cerebrales o extracerebrales. Las causas son diversas,
entre otras: enfermedades metabolicas, infecciones por virus, farmacos o toxicos
con efectos nocivos para el cerebro en desarrollo y sindromes genéticos. No obs-
tante, en la mayoria de los casos no se logra conocer la razon de la ausencia de esta
estructura. El desarrollo neurologico de estos ninos depende de si estan o no pre-
sentes otras anomalias. Si solo existe una falta del cuerpo calloso lo mas probable
es que el nino sea normal (80% de los casos), en ocasiones habra alguna dificultad
en el aprendizaje. Por el contrario, si hay otras anomalias asociadas, el neurodesa-
rrollo del nino dependera de la gravedad y la causa de las mismas.

Alteracion de la migracion neuronal

Se denomina migracion neuronal al proceso que permite que las neuronas recien
nacidas viajen a través del cerebro para alcanzar su posicion definitiva en el mismo.
Por ello, cuando hay una alteracion de la migracion, las neuronas quedan ubica-
das fuera de su destino y son entonces incapaces de conectarse adecuadamente,
dando lugar a importantes trastornos neurologicos. Las alteraciones graves en la
migracion neuronal pueden dar lugar a retraso mental (véase discapacidad cogni-
tiva) y epilepsia.

Se distinguen distintos tipos de alteracion de la migracion neuronal, segun el lugar
en el que se hayan quedado las neuronas detenidas, lisencefalia, heterotopia y po-
limicrogiria. Las alteraciones de la migracion de acuerdo a su extension y gravedad
tienen consecuencias importantes en el desarrollo cognitivo del nifio y con mucha
frecuencia cursan con epilepsia.

Esquisencefalia

Es una malformacion cerebral rara en la que una hendidura atraviesa toda la
pared de uno de los hemisferios cerebrales, desde el ventriculo lateral hasta
la corteza cerebral. Estas hendiduras pueden ser unilaterales o bilaterales y
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de acuerdo a la separacion de los labios de la hendidura se clasifican como
cerradas (tipo I) o abiertas (tipo Il). Las manifestaciones clinicas dependen de
la gravedad, que viene determinada por el area del cerebro involucrada y la
separacion de los labios. Los nifos con esquisencefalia con frecuencia pre-
sentan retrasos del desarrollo y del habla. Aquellos con esquisencefalia tipo
| pueden tener convulsiones y hemiplejia, pero no retraso mental, mientras
que el tipo Il suelen presentar convulsiones, retraso mental y dificultad para
caminar o hablar. Hay varias causas geneticas y adquiridas que pueden dar
lugar a esta malformacion cerebral.

Lisencefalia

Significa “cerebro liso" Es un trastorno poco comun que se debe a una migra-
cion defectuosa de las neuronas en su camino a su destino final, lo que da lu-
gar a una grave malformacion de la corteza cerebral. Los nifos con esta mal-
formacion de la corteza cerebral suelen presentar microcefalia, una corteza
cerebral gruesa y escasas circunvoluciones del cerebro. No hay una causa
unica y esta malformacion puede ocurrir por infecciones virales del feto en
el utero, por alteraciones genéticas o cromosomicas y en ocasiones por alte-
raciones metabolicas o exposicion a toxicos. La causa mas comun es alguna
alteracion genética. Es por ello que el estudio genético de las posibles mu-
taciones es obligado para poder establecer el diagnostico en la mayoria de
estos ninos. Los bebés con esta alteracion presentan dificultad para tragar,
alteraciones del desarrollo, retraso motor, alteracion cognitiva grave (véase
discapacidad cognitiva), epilepsia y en ocasiones un aspecto facial inusual. El
diagnostico se establece mediante resonancia magnética cerebral.

Heterotopia neuronal

Este término indica un cumulo de neuronas en una localizacion anomala de-
bido a una detencion de las mismas durante su camino al sitio en el que de-
berian finalmente ubicarse. Se estima que alguna heterotopia esta presente
en el 3% de la poblacion general y puede asociarse a otros trastornos del
desarrollo cerebral como son la ausencia de cuerpo calloso, la estenosis del
acueducto de Silvio, la microcefalia y la esquisencefalia. El diagnostico se
consigue mediante el estudio del cerebro con resonancia magnética. Estos
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ninos pueden presentar crisis convulsivas durante su nifiez (véase convul-
siones).

Polimicrogiria (PMG)

Es una anomalia de la corteza cerebral caracterizada por excesivos pliegues
corticales y surcos poco profundos. La distribucion de PMG en el cerebro es
variable tanto en su localizacion como en su extension y expresion. La forma
mas frecuente es la forma bilateral y simétrica localizada alrededor del surco
que separa el lobulo frontal del temporal (surco de Silvio). Esta anomalia cor-
tical se manifiesta frecuentemente con retraso mental leve (véase discapa-
cidad cognitiva), epilepsia y paralisis pseudobulbar. La gravedad de la PMG
depende fundamentalmente de la localizacion y tamano del area afectada.
La mayoria de los casos son esporadicos, aunque se han publicado formas
familiares. Hay también formas no geneéticas de PMG, que estan causadas
por infecciones intrauterinas, como por ejemplo la infeccion por citomegalo-
virus y tambiéen se ha visto en fetos que han sufrido una falta de nutrientes y
oxigeno (hipoxia-isquemia). El diagnostico solo se puede establecer median-
te estudio de resonancia magnetica.

Paquigiria

Es un trastorno de la migracion de las neuronas durante el desarrollo del ce-
rebro que da lugar a que las circunvoluciones (giros) del cerebro sean menos
numerosas y mas anchas, aplanadas y gruesas de lo normal. Esta alteracion
de la migracion neuronal, que da lugar a que las neuronas no estén bien ubi-
cadas y ordenadas, origina alteraciones neurologicas, particularmente disca-
pacidad cognitivay epilepsia. Este trastorno puede asociarse con alguna otra
enfermedad o sindrome genético.

Anencefalia

Malformacion cerebral muy grave, en la que esta ausente la mayor parte del ce-
rebro, del craneo y el cuero cabelludo. Esta malformacion tiene su origen en una
etapa muy precoz del desarrollo embrionario (entre el dia 23 y el 26 del embarazo)
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y se debe a que el sistema nervioso mas primitivo, llamado tubo neural, no logra
cerrarse en su extremo cefalico, aquel que sera posteriormente el cerebro.

La actividad del bebé con anencefalia suele reducirse a la funcion cardio-respirato-
ria y a la presencia de algunos reflejos anormales. La expectativa de vida de estos
ninos suele ser de unas pocas horas o dias.

Arnold-Chiari (malformacion)

Es una afeccion en la que el cerebelo, la parte del cerebro que controla la coordina-
cion y el movimiento muscular, desciende y sale parcialmente a traves del agujero
occipital mayor del craneo (foramen magno, comprimiendo asi el tronco cerebral
y ocupando parte del espacio que normalmente ocupa la medula espinal, lo que
puede causar hidrocefalia. Existen varios subtipos pero el mas frecuente en el neo-
nato es el tipo Il, que es el que se presenta asociado al mielomeningocele. En algu-
nos subtipos el Arnold-Chiari se desarrolla conforme los ninos van creciendo.

Dandy-Walker (malformacion)

Es una malformacion congenita del cerebro que afecta al cerebelo. Las principales
alteraciones que definen a este sindrome son el aumento (dilatacion quistica) de
tamano del cuarto ventriculo, una ausencia parcial o total del vermis cerebeloso
(véase cerebelo) y la elevacion de la tienda del cerebelo. Tambien puede haber un
aumento del tamano de las cavidades de liquido que rodean al cerebro, asi como
un aumento de la presion dentro de estas cavidades.

Si esta malformacion no origina macrocefalia al nacimiento, esta puede pasar des-
apercibida en los primeros dias de vida. Las manifestaciones suelen presentarse en
la primera infancia e incluyen lentitud del desarrollo motor y aumento progresivo
deltamano del craneo (perimetro cefalico) y en ocasiones extremas patrones respi-
ratorios anormales y otras manifestaciones neurologicas.

La malformacion Dandy-Walker se asocia a menudo con trastornos de otras areas
del cerebro, incluyendo la ausencia del cuerpo calloso y malformaciones cardiacas,
faciales, de las extremidades y de los dedos de las manos y los pies. En general, el
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tratamiento consiste en realizar si es necesario una derivacion ventriculoperitoneal.
El efecto del sindrome de Dandy-Walker sobre el desarrollo intelectual es variable,
algunos nifos no tienen ninguna discapacidad cognitiva y otros presentan retraso
del desarrollo de gravedad variable a pesar de que se realice precozmente la deri-
vacion ventriculoperitoneal. Estos casos suelen presentar Dandy-Walker asociado a
otras anomalias del cerebro.

Disgenesia cerebral

Este término engloba las alteraciones en la formacion del sistema nervioso central
que dan lugar a defectos en el volumen, la estructura y la funcion del cerebro.

ENCEFOLOCELE

Encefalocele

Es una malformacion congenita del cerebro por una alteracion en la etapa inicial
de la formacion del sistema nervioso central (véase tubo neural primitivo) durante
el desarrollo embrionario. En esta malformacion una parte del cerebro se hernia
(véase herniacion cerebral) a través de un defecto 6seo del craneo que suele loca-
lizarse en la zona occipital (parte posterior y baja de la cabeza). Hay que intervenirlo
quirurgicamente para cerrar el defecto y el pronostico depende del tamano del de-
fecto y de la cantidad o zona del cerebro herniada. Esta malformacion se presenta
en determinadas enfermedades genéticas, cromosémicas, pero en la mayoria de
los casos se desconoce la causa. En algunos casos, se ha asociado a una deficiencia
materna en los niveles de acido folico antes y durante el comienzo del embarazo.
Los suplementos de acido folico ayudan a reducir el riesgo de esta malformacion
asi como de otras parecidas como el mielomeningocele. Es recomendable que
cualquier mujer que esté pensando en quedar embarazada tome suplementos de
acido folico cada dia desde semanas antes de quedarse embarazada.
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Espina bifida

Es una malformacion congeénita, que se produce al inicio de la gestacion del nifio
(intrautero) en la que existe una alteracion en la formacion de la parte mas distal del
tubo neural (véase sistema nervioso primitivo) y, a consecuencia de ello, los arcos
de las ultimas vertebras de la espalda quedan abiertos, la medula se hernia a tra-
veés del defecto vertebral y queda contenida en una bolsa quistica en la parte baja
de la espalda. Si la medula espinal no sale a través de ese espacio que dejan las
vértebras abiertas, hablamos de espina bifida oculta. En estos casos el bebé puede
tener un bulto de grasa sobre la zona afectada (lipoma), un hoyuelo profundo (seno
dermoide), un mechon de pelo o una mancha de color salmon en la zona media de
la parte baja de la espalda. La meédula espinaly los nervios no estan alterados, pero
con el crecimiento los ninos pueden presentar alteracion de incontinencia de esfin-
teres, deformidades de los pies o debilidad de las extremidades inferiores.

Estenosis del acueducto de Silvio

El acueducto de Silvio es una estructura cerebral que comunica el tercer con el
cuarto ventriculo cerebral y por la que circula el liquido cefalorraquideo. Cuando
hay estenosis, se refiere a que este conducto es estrecho y obstruye el paso del
liquido cefalorraquideo, y se produce hidrocefalia.

Herniacion cerebral

Desplazamiento del cerebro de un compartimento craneal a otro a consecuencia
de una expansion rapida de la presion intracraneal. El cerebro puede asi expandirse
a través de las estructuras intracraneales que lo limitan como la hoz de la cisura
interhemisfeérica, la tienda del cerebelo o aun por el foramen magnum (o0 magno)
del hueso occipital en la base del cerebro. Una herniacién puede ser causada por
varios factores que aumentan la presion intracraneal, como en el caso de un edema
0 una lesion traumatica del cerebro. Es una emergencia médica. Con frecuencia en
el periodo neonatal hay mas tiempo de actuacion ya que las fontanelas y suturas del
craneo estan abiertas todavia y permiten mayor expansion cerebral.
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Hidranencefalia

Es una forma muy grave de destruccion congénita del cerebro fetal dentro del ute-
ro. Da lugar a la practica ausencia de ambos hemisferios cerebrales, que son susti-
tuidos por sacos llenos de liquido cefalorraquideo. Esta devastadora lesion cerebral
ocurre cuando por alguna razon se produce una grave insuficiencia vascular (déeficit
del aporte de sangre) cerebral a traves de las arterias que transportan la sangre
oxigenada y los nutrientes al cerebro, llamadas arterias carotidas, durante el tercer
trimestre de la gestacion. En el nacimiento puede pasar desapercibida pues las
funciones cerebrales que estan gobernadas en el tronco encefalico —incluida la
alimentacion— estan conservadas. Sin embargo, a menudo el liquido que llena las
cavidades donde debian estar los hemisferios cerebrales comienza a acumularse y
causa un rapido aumento de la cabeza por hidrocefalia. Los bebés que sobreviven
a los primeros meses presentan grave discapacidad y cuidados especiales durante
toda su vida.

Hidrocefalia

Este término indica una acumulacion de liquido dentro del craneo y se debe a un
problema en la circulacion del liquido cefalorraquideo (LCR) a traves de los conduc-
tos por los que viaja. La acumulacion excesiva de LCR tiene como consecuencia
una dilatacion anormal de las cavidades del cerebro, que se comunican entre si,
llamadas ventriculos cerebrales. La dilatacion de estas cavidades, de no ser tratada,
ocasiona un aumento excesivo del tamano de la cabeza en el bebé y una presion
potencialmente perjudicial en los tejidos del cerebro.

La obstruccion de la circulacion del LCR puede estar presente al nacimiento, habla-
mos entonces de hidrocefalia congénita y puede ocurrir por diversas causas du-
rante la vida intrautero como malformaciones cerebrales o infecciones congenitas.
Cuando la hidrocefalia se desarrolla tras el nacimiento hablamos de hidrocefalia
adquirida; la cual también puede deberse a diferentes problemas, como hemorra-
gias intracraneales o infecciones como la meningitis o los tumores cerebrales.

El tratamiento mas comun de la hidrocefalia es la derivacion ventriculoperitoneal
que consiste en llevar (derivar) el LCR fuera de la cavidad craneal a otras cavi-
dades del cuerpo donde este se puede reabsorber facilmente a la sangre, como
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la cavidad abdominal o la auricula derecha del corazon. La derivacion del liquido
LCR se realiza mediante un tipo de dispositivos que coloquialmente se denominan
“valvulas” por tener una valvula unidireccional que impide que el LCR que sale del
cerebro refluya al mismo. EL LCR fluye desde la valvula, situada por debajo de la
piel sobre el craneo, al abdomen o a la auricula del corazon, a traves de un tubo
delgado de silicona que discurre entre la cabezay el torax o el abdomen por deba-
jo de la piel. En los neonatos, cuando el LCR tiene un alto contenido de hematies
o proteinas, no se pueden colocar valvulas de derivacion hasta que se normalicen
las caracteristicas del liquido. Durante la espera se colocan transitoriamente reser-
vorios subcutaneos en el cuero cabelludo, llamados Ommaya en honor al medico
pakistani que los invento. Estos proporcionan un acceso facil, rapido e indoloro a
los ventriculos, lo que permite evacuar LCR e impedir asi que aumente la presion
intraventricular.

Hidrocefalia posthemorragica

Es el tipo mas frecuente de hidrocefalia en el periodo neonatal y se debe a
la obstruccion de la circulacion del liquido cefalorraquideo por una compli-
cacion que es la hemorragia intraventricular. Este tipo de hidrocefalia puede
ocurrir a los pocos dias despues de la hemorragia intraventricular (enton-
ces se llama aguda) y se debe a que los coagulos sanguineos obstruyen
los conductos ventriculares (véase ventriculos cerebrales), o en ocasiones
puede aparecer después de una semana (subaguda); mas raramente pue-
de aparecer tan tarde como a los tres 3 meses después de la hemorragia
(cronica).

Los neonatos con hidrocefalia posthemorragica pueden presentar aumento
excesivo del tamano de la cabeza (circunferencia cefalica creciendo mas de
1 cm/semana) con separacion de las suturas del craneo y evidencia de au-
mento del tamano ventricular en la ecografia cerebral. En ocasiones cuando
la hidrocefalia produce un aumento del tamafo ventricular progresivo es pre-
ciso colocar mediante cirugia dispositivos de derivacion o, transitoriamente,
reservorios subcutaneos en el cuero cabelludo. La hidrocefalia posthemo-
rragica es una complicacion frecuente de la hemorragia intraventricular del
recién nacido pretermino.
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Hipoplasia

Se usa este término para referirse al desarrollo incompleto o detenido de algun
organo o parte de este.

Hipoplasia cerebelosa o cerebelar

Con este término se senala un pobre desarrollo del cerebelo, el cual puede
implicar al vermis, una estructura estrecha y en forma de gusano en el medio
del cerebelo, y/0 a los hemisferios cerebelosos. La gravedad de la afecta-
cion al vermis o a los hemisferios es variable y habitualmente predomina la
afectacion de alguna de estas estructuras sobre las otras (véase malforma-
cion Dandy-Walker, Sindrome Joubert). Esta alteracion congénita del desa-
rrollo puede estar limitada solo al cerebelo o presentarse asociada con otras
alteraciones del cerebro. No siempre esta clara la diferencia entre hipopla-
HPOPLOSIO DE CEREBELO sia cerebelar y la atrofia cerebelar. Esta ultima no se debe a una alteracion
del programa de desarrollo del cerebelo sino a una pérdida de volumen del
mismo por un trastorno adquirido (isquemico, hemorragico o inflamatorio)
durante la vida fetal o bien postnatal (después del nacimiento). La expresion
clinica de la hipoplasia cerebelar es variable y depende de la causa, la gra-
vedad de la misma y de la presencia o no de otras anomalias del desarrollo
cerebral. Los rasgos mas comunes son el retraso del desarrollo y del habla, la
hipotonia, la dificultad en la coordinacion de los movimientos (véase ataxia), y
en ocasiones la presencia de movimientos oculares anormales.

Hipoplasia pontocerebelosa

Es un término descriptivo, que sefala un conjunto de diferentes trastornos
congenitos que presentan un desarrollo incompleto y atrofia (destruccion)
progresiva tanto del tronco cerebral como del cerebelo. Las dos principales
causas son dos tipos de enfermedades neurodegenerativas de herencia au-
tosomica recesiva conocidas como hipoplasia pontocerebelosa de tipo |y Il.
La hipoplasia pontocerebelosa de tipo | es letaly cursa con contracturas con-
genitas e insuficiencia respiratoria. Estas manifestaciones son debidas a que
el feto no puede moverse a causa de su grave debilidad por la muerte de las
neuronas motoras de la medula espinal. La de tipo Il tiene varias formas, las
mas graves son letales. Los ninos con este tipo de hipoplasia pontocerebelo-
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sa presentan microcefalia progresiva, movimientos involuntarios y anomalos
(discinesia) y epilepsia.

Hipoplasia del tronco cerebral

Es el desarrollo incompleto del tronco encefalico.

Holoprosencefalia

Es una malformacion compleja del cerebro que ocurre en un estadio muy precoz
del desarrollo (entre los dias 18 y 28 de la gestacion), cuando el cerebro primitivo
que consiste de una sola vesicula se ha de dividir en dos vesiculas, lo que conducira
a que el cerebro tenga dos hemisferios cerebrales. En la holoprosencefalia tiene lu-
gar una deficiente division del cerebro primitivo en dos hemisferios cerebrales. Esta
malformacion ademas de cursar con la afectacion del cerebro (mal dividido) suele
cursar junto con una alteracion de gravedad variable en la formacion craneo-facial,
particularmente de la linea media de la cara.

Aunque se describen varios tipos de holoprosencefalia, la gravedad es muy variable
y depende de la extension de la union entre los dos hemisferios cerebrales. En la
mayoria de los casos, existe una correlacion entre la gravedad del defecto cerebral
y las anomalias faciales. Las causas de holoprosencefalia son muy diversas: des-
de anomalias cromosomicas (principalmente la trisomia 13), sindromes genéticos
conocidos (sindrome de Smith-Lemli-Opitz, etc.), mutaciones genéticas y factores
ambientales durante la gestacion, como diabetes o niveles bajos de colesterol ma-
terno.

Los ninos con formas graves de holoprosencefalia suelen morir poco después de
nacer. En las formas menos graves, los ninos sobreviven y pueden presentan ma-
nifestaciones como retraso en el desarrollo, hidrocefalia, alteraciones motoras, di-
ficultades para alimentarse, epilepsia y mala regulacion hormonal. Son frecuentes
los trastornos endocrinos por defectos hipofisarios (vease hipofisis), como la diabe-
tes insipida central.
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Joubert (sindrome)

Es una malformacion congenita del tronco encefalico con agenesia o hipoplasia
del vermis cerebeloso (vease cerebelo), que puede dar lugar a problemas respira-
torios, hipotonia, ataxia, movimientos anormales de los ojos y retraso motor. Otras
manifestaciones presentes en el sindrome de Joubert son alteraciones de la retina
ocular, alteraciones renales y a veces polidactilia. Hay diversas alteraciones genéti-
cas que causan este sindrome, pero todas son de herencia autosomica recesiva. El
diagnostico se basa en las manifestaciones clinicas y en la presencia del “signo del
diente molar" en imagenes de resonancia magnetica. El “signo del diente molar” es
la imagen que resulta de la hipoplasia del vermis cerebeloso y las malformaciones
del mesencefalo y del puente del tronco encefalico.

Lesiones puntiformes (punctatas)

Lesiones puntiformes que se describen en la sustancia blanca del cerebro.

Leucomalacia periventricular

Lesidon de la sustancia blanca cerebral proxima a los ventriculos, que es caracte-
ristica del nino nacido prematuramente con menos de 32 semanas de gestacion.
Cuando el dafno origina quistes (agujeros) en el cerebro se habla de leucomalacia
periventricular quistica. Se cree que una causa importante de esta lesion son los
cambios en el flujo sanguineo del area alrededor de los ventriculos del cerebro,
una zona fragil y propensa a las lesiones, especialmente antes de la semana 32
de gestacion. También tienen peso como causante de esta lesion los procesos in-
flamatorios del bebé, generalmente cuando ha existido infeccion bacteriana en la
madre (corioamnionitis) o en ocasiones procesos inflamatorios intestinales. Durante
las primeras semanas de forma seriada, y antes del alta, a todos los niflos muy
prematuros se les realizan ecografias cerebrales con el fin de descartar o, en su
caso, diagnosticar lesiones de la sustancia blanca. En muchos centros, se realiza
una resonancia magnetica del cerebro a la edad de término cuando se sospecha la
presencia de esta lesion.
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Los bebes con leucomalacia periventricular tienen un alto riesgo de presentar pro-
blemas del desarrollo y discapacidad, especialmente alteracion de los movimien-
tos y de la capacidad para sentarse, gatear, caminar y mover los brazos. Estos be-
bés necesitan fisioterapia durante los primeros anos de vida. Tambiéen es frecuente,
dependiendo de la localizacion del dano de la sustancia blanca, algun déficit vi-
sual, asi como retraso cognitivo (véase discapacidad cognitiva) o alteracion de la
conducta.

Medula anclada

Este término indica que la parte inferior de la medula espinal esta fijada a la piel o
a las meninges de su alrededor impidiendo su libre movimiento en el interior de la
columna vertebral. En estos casos, la porcion inferior de la médula espinal al nacer
el nino se encuentra desplazada hacia abajo y no enfrente de la primera y segunda
vértebra lumbar. A medida que el nino crece la medula espinal no puede ascender,
lo que puede danarla por estiramiento o por interferir en su irrigacion sanguinea. El
resultado puede ser un deterioro progresivo en la funcion motora de las extremi-
dades, dolor, incontinencia fecal y/o urinaria y deformidad progresiva de los pies.

La médula espinal anclada suele ser parte de una alteracion en el desarrollo de
la médula primitiva (el tubo neural) que puede ser visible, como en el caso de la
espina bifida, o bien no apreciable a la observacion visual como en el disrafismo
espinal oculto (DEO). Este, a diferencia de la espina bifida, pasa inadvertido por
la integridad de la piel sobre la lesidon y la ausencia habitual de expresion clinica
neurologica durante el periodo neonatal. Afortunadamente, en el DEO a menudo
hay pequenas alteraciones de la piel en la linea media de la parte baja de la es-
palda. Aunque estas alteraciones de la piel no tienen ninguna importancia, hacen
sospechar al médico que puede existir una médula anclada por DEO. Las lesiones
cutaneas asociadas con el disrafismo espinal oculto son un mechén de pelo focal,
una masa blanda (lipoma), un angioma o mancha vascular y pequefos orificios en
la piel (senos dermoides), asi como un apéndice en forma de rabito en la zona baja
de la espalda.

El diagnostico precoz de la médula espinal anclada es de gran importancia, ya que
la correccion quirurgica oportuna puede prevenir un dano neurologico irreversible.
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Mielomeningocele

Es un defecto presente al nacimiento en el que la columna vertebral y el conducto
raquideo no se cierran durante su formacion y la medula anomala (displasica) y
las meninges se hernian en un saco que sobresale en la espalda. Esta afeccion es
tambien denominada espina bifida. EL mielomeningocele puede afectar hasta 1 de
cada 4.000 recién nacidos. La principal causa no se conoce, pero la deficiencia de
acido folico en la madre antes y durante el inicio del embarazo aumenta el riesgo de
que esté presente. Los suplementos de acido folico ayudan a reducir el riesgo de
espina bifida. Es recomendable que cualquier mujer que esté pensando en quedar
embarazada tome suplementos de acido folico siguiendo las recomendaciones de
su obstetra. Si un nino nace con mielomeningocele, los futuros ninos de esa familia
corren un riesgo ligeramente mas alto que el resto de la poblacion general de pre-
sentar esta malformacion.

Es posible realizar su diagndstico prenatal durante el segundo trimestre de em-
barazo. Las ecografias seriadas rutinarias para controlar la gestacion y un examen
de sangre llamado prueba de deteccidon cuadruple son capaces de detectar un
posible mielomeningocele y otras enfermedades congénitas en el feto. La mayoria
de las mujeres que llevan en su vientre un bebé con espina bifida tendran niveles
mas altos de lo normal de una proteina llamada alfafetoproteina (AFP) materna. Si
la prueba de deteccion cuadruple es positiva, se necesitan examenes adicionales
para confirmar el diagnodstico; como ecografias cuidadosas del feto, amniocente-
sis y, mas adelante, resonancia magnética fetal. Cuando el mielomeningocele se
detecta a tiempo se puede considerar la interrupcion del embarazo. En algunos
centros altamente especializados, se ofrece cirugia fetal (intrauterina) para cerrar
el defecto antes de que nazca el bebé, lo que parece reducir el riesgo de algunas
complicaciones posteriores, particularmente la hidrocefalia y la malformacion de
Arnold-Chiari.

Un recién nacido con este trastorno y de acuerdo al nivel de la alteracion medular
puede presentar: a) paralisis total o parcial de las piernas, que se expresa por la falta
de movimientos de estas, asi como debilidad en las caderas, las piernas o los pies 'y
ausencia de reflejos miotaticos, b) falta de sensibilidad parcial o total de las piernas,
c) perdida del control de esfinteres. Otras manifestaciones pueden incluir contrac-
turas de las articulaciones de las piernas, como pies zambos, y acumulacion de
liquido dentro del craneo (hidrocefalia). La hidrocefalia puede afectar hasta un 90%



ANOMALIAS O MALFORMACIONES DEL CEREBRO 7 N@ N€
\ /' diccionaro
— /

de los ninos con mielomeningocele. La mayoria de bebés con mielomeningocele
tendran una inteligencia normal.

Una vez que el bebé ha nacido se realizara en los primeros dias de vida un cierre
quirurgico del defecto. Este cierre no repara la médula danada y los problemas mo-
tores, sensitivos y de esfinteres del bebé persisten.

Paralisis pseudobulbar

Es un trastorno que se produce por la lesion de las fibras nerviosas que van de la

corteza cerebral al tronco encefalico. Causa dificultades de aprendizaje, del lengua-

jeyen laalimentacion del bebé. PORENCEFQOLIO
IN

Porencefalia

Este término senala una cavidad Unica con paredes lisas en un hemisferio cerebral
y que resulta de una lesion destructiva del tejido cerebral.
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Abstinencia

Conjunto de molestias que presenta el bebé debido a su adiccion pasiva a un toxico.
La adiccion pasiva de un bebé puede resultar del consumo de toxicos por parte de
la madre durante el embarazo o bien por haber precisado el recien nacido medi-
cacion analgesica potente (morficos) durante su ingreso en Cuidados Intensivos.
El cuadro clinico se denomina sindrome de abstinencia y se caracteriza porque el
bebé presenta un aumento de la actividad motora, sobresaltos excesivos, hiper-
tonia, hiperreflexia, temblor, llanto prolongado. Estos neonatos pueden presentar
alteracion muy acusada de la conducta caracterizada por pobre succion, desperta-
res subitos, llanto prolongado con consolabilidad dificil y periodos prolongados de
gran dificultad para conciliar el sueno. Ademas de estas alteraciones neurologicas,
los bebés con sindrome de abstinencia pueden presentar una pobre regulacion del
sistema nervioso autonomo y manifestaciones como sudoracion, fiebre, vomitos,
diarrea o rinitis.

Entre los téxicos o drogas de abuso que causan sindrome de abstinencia en el re-
cién nacido estan:el consumo materno de opiaceos (heroina, metadona), analge-
sicos (pentazocina, propoxifeno, codeina), hipnoticos-sedantes como barbituricos,
benzodiacepinas (diacepam, clordiacepoxido), antidepresivos (triciclicos e inhibido-
res de la recaptacion de serotonina), medicacion antipsicotica (fenotiacinas) y esti-
mulantes (anfetaminas, fenciclidina, y cocaina).

Alteracion de la conciencia

Se utiliza este término para indicar que al bebé le cuesta despertar y mantenerse
despierto (en vigilia). Hay diferentes téerminos para expresar la gravedad de esta
alteracion, que se sefalan a continuacion:

Coma

Es la alteracion mas grave de la capacidad para despertar y mantener la vigilia. El
bebé con esta condicion no es capaz de despertar a pesar de que se le estimule
con intensidad. Los movimientos y respuestas motoras ante los estimulos, si estan
presentes, son pobres.
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Estupor

Es la alteracion moderada de la capacidad para despertar y mantener la vigilia. EL
bebé apenas consigue despertar tras intensa estimulacion, y cuando lo hace, el
periodo que consigue estar despierto es muy breve, volviendo rapidamente a un
estado de sueno aparente. Los movimientos del bebé son muy escasos y a lo mas
que llega el nino es a retirar la parte del cuerpo que se le ha estimulado.

Letargia

Es la alteracion leve de la capacidad para despertar y mantener la vigilia. El recién
nacido es capaz de despertar ante estimulos moderados, pero el tiempo que con-
sigue estar despierto es de corta duracion y se mantiene solo mediante estimula-
cion, volviendo a un estado de sueno aparente una vez que el estimulo cesa. Las
respuestas motoras y los movimientos estan disminuidos. Una alteracion de la con-
ciencia sefala siempre la existencia de una alteracion global en el funcionamiento
del cerebro y hasta que no se demuestre lo contrario el bebé precisa vigilancia
intensiva.

Ataxia

Es la dificultad en la coordinacion de los movimientos.

Autismo

Eltérmino correcto es “trastorno del espectro autista” Bajo este término se engloba
una serie de trastornos del desarrollo infantil que se manifiestan en los primeros
tres anos de vida y que se caracterizan porque los ninos que lo padecen tienen muy
alterada la capacidad para relacionarse, comunicarse (no miran a los 0jos), jugar o
comportarse (no comparten interés o placer en jugar con otros nifios, no responden
al ser llamados por su nombre -parece sordo-, y no sefialan con el dedo indice). En-
tre otras caracteristicas, los nifios autistas poseen por lo general un escaso lengua-
je. repiten lo mismo que oyen (frases o palabras). Son hipersensibles a los sonidos,
se enojan mucho y tienen rabietas sin razon algunay, aunque no poseen interés por
juguetes, pueden querer llevar siempre uno en la mano; presentan estereotipias
(movimientos repetitivos, siempre idénticos y sin proposito aparente).

 NeNé‘
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Clono o clonus

Son movimientos rapidos, ritmicos e involuntarios de vaivén del pie que se desen-
cadenan tras una subita flexion dorsal del mismo y el mantenimiento durante unos
segundos del pie en esa posicion. Debido a que el clonus se produce cuando los
reflejos de distension muscular estan acentuados o son hiperactivos, el clonus del
tobillo es un indicador de hiperreflexia. El clono puede indicar alteracion funcional
del sistema nervioso cuando: (a) se desencadena facilmente y es muy sostenido,
(b) se asocia con hipertonia y otros signos de disfuncion motora, (c) existe una clara
asimetria entre ambos miembros.

Contusion cerebral

Con este término se indica un dano del tejido cerebral debido a un traumatismo en
la cabeza. Aligual que en otros tejidos, una contusion cerebral puede estar asociada
con pequenos sangrados en el tejido cerebral y a veces a lesiones por falta de flujo
sanguineo. En el recién nacido la contusion cerebral es causada casi siempre por
traumatismo sobre la cabeza en el parto, que puede acontecer en el parto instru-
mentado (véase traumatismo obstétrico). En los traumatismos, las pequefas hemo-
rragias se producen directamente bajo el lugar del impacto traumatico (lesion de
golpe) y en ocasiones tambien en el lado opuesto (lesion de contragolpe).

Convulsiones

Son cambios bruscos y transitorios en la conducta o la actividad motora (movimien-
tos incontrolados y ritmicos) del bebé. Por lo general, se deben a una actividad
eléctrica anormal (descargas eléctricas) en el cerebro. Su presencia es un indicador
de posible alteracion cerebral, pero esto no supone que exista un dano cerebral
permanente. En el recién nacido, las convulsiones se dan con mas frecuencia que
en cualquier otra edad y pueden tener muchas causas, muchas de ellas tratables.
Las convulsiones no causan danos duraderos per se, excepto cuando duran mucho
o se dan con mucha frecuencia y no responden al tratamiento.
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Convulsion epileptica

Son cambios bruscos en la conducta o en la actividad motora (movimientos
ritmicos involuntarios o cambios posturales) debidos a una descarga eléctri-
ca de un grupo de neuronas en el cerebro. EL que un nifo tenga convulsiones
epilépticas no quiere decir que tenga epilepsia, pues solo se habla de epi-
lepsia cuando el bebé tiene convulsiones recurrentes.

Estado epiléptico

En el nino se utiliza este término para senalar que una convulsion per-
siste durante 30 minutos o mas, o, bien, cuando se presentan convul-
siones repetidas sin recuperacion durante 30 minutos.

Convulsion no epiléptica

Se dice cuando se produce un cambio brusco en la conducta o en la activi-
dad motora del bebé que no resulta de una descarga eléctrica anomala en
el cerebro.

Corea y coreoatetosis

Es un cuadro clinico que se caracteriza por la presencia de movimientos incontrola-
dos e involuntarios en varias zonas corporales, pero sobre todo en la cara, los pies
y las manos. Los movimientos son anormales, y asemejan como bailar, tocar pianoy
pueden generar posturas retorcidas breves. EL nifno con este cuadro precisa estudio
ya que este cuadro puede deberse a una alteracion genetica o a otras causas como
alteraciones metabdlicas, infecciones o intoxicaciones. La mayoria son graves y los
ninos tienen grave discapacidad.

Déficit de atencion

Véase trastorno por déeficit de atencion con hiperactividad (TDAH).
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Dificultad de aprendizaje

A algunos nifos que fueron prematuros o que tienen alguna alteracion neurologica,
cuando son mayores les cuesta mantener la atencion y aprender nuevos conoci-
mientos, aunque tengan una inteligencia normal. Si el problema se identifica pronto
y se da apoyo especializado suele resolverse. Se relaciona con el deficit de atencion
e hiperactividad (TDAH).

Discapacidad

Por este termino se entiende la dificultad o la limitacion para realizar determinadas
actividades que un nino deberia hacer a una edad determinada y que a largo plazo
afectara a su capacidad de interactuar y participar plenamente en la sociedad.

Discapacidad cognitiva o retraso intelectual

Con este término se entiende la adquisicion lenta e incompleta de las habili-
dades cognitivas que van apareciendo durante el desarrollo del nifo, lo que
conduce finalmente a limitaciones sustanciales en las capacidades para el
desenvolvimiento corriente del nifo en su entorno y fuera de él. Estos nifos
presentan un funcionamiento intelectual inferior a la media y muy variable,
junto con limitaciones en dos o mas de las siguientes areas de habilidades
adaptativas: comunicacion, cuidado personal, vida en el hogar, habilidades
sociales, utilizacion de la comunidad, autogobierno, salud y seguridad, habi-
lidades académicas, ocio y trabajo. La discapacidad intelectual no es una en-
fermedad mental, pero a estos ninos les cuesta mas aprender, comprender y
comunicarse. La discapacidad cognitiva se gradua en leve, moderada, grave
y profunda segun el cociente intelectual (CI).

Discapacidad cognitiva leve, Cl 50 a 70

En esta categoria se incluyen la gran mayoria de ninos con discapacidad
cognitiva. Estos ninos son capaces de desarrollar habilidades sociales y de
comunicacion durante los anos prescolares (0-5 anos de edad). Tienen in-
suficiencias minimas en las areas sensorio motoras y con frecuencia no se
diferencian de otros ninos sin discapacidad cognitiva hasta edades posterio-
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res. Su capacidad para adquirir habilidades sociales y laborales, les permite
una autonomia, pero pueden necesitar supervision, orientacion y asistencia,
especialmente en situaciones de estrés social 0 econdmico. Contando con
apoyos adecuados, estos ninos cuando llegan a adultos viven sin inconve-
nientes en la comunidad.

Discapacidad cognitiva moderada, Cl 35-40 a 50-55

Estos niflos adquieren habilidades de comunicacion durante los primeros
afnos de la ninez y son capaces de adquirir una formacion laboral y pueden
adquirir destrezas para su propio cuidado personal. También pueden bene-
ficiarse de adiestramiento en habilidades sociales y laborales, pero es im-
probable que progresen mas alla de la educacion basica. Pueden aprender
a trasladarse independientemente por lugares que les son familiares y en su
mayoria pueden realizar trabajos no cualificados o semicualificados, siempre
con supervision. Se adaptan bien a la vida en comunidad, usualmente en
instituciones con supervision.

Discapacidad cognitiva grave Cl 20-25 a 35-40

La adquisicion de un lenguaje comunicativo en estos ninos es escasa o nula.
Durante la edad escolar pueden aprender a hablary pueden ser adiestrados
en habilidades elementales de cuidado personal. Se benefician solo limita-
damente de la ensefanza, pero pueden dominar ciertas habilidades como
el aprendizaje de la lectura global de algunas palabras imprescindibles para
su autonomia e independencia. Cuando son adultos pueden ser capaces de
realizar tareas simples estrechamente supervisadas en instituciones. En su
mayoria se adaptan bien a la vida en la comunidad.

Discapacidad cognitiva profunda Cl 20-25

Los ninos de esta categoria desarrollan durante los primeros anos consi-
derables alteraciones del funcionamiento sensorio-motor. Precisan de un
ambiente altamente estructurado con ayudas y supervision constantes, asi
como tener una relacion individualizada con el educador. El desarrollo motor
y las habilidades para la comunicacion y el cuidado personal pueden mejorar
si se les somete a un adiestramiento adecuado. Algunos de ellos llegan a
realizar tareas simples en instituciones protegidas y estrechamente super-
visados.

'JNeNé‘
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Discapacidad motora

Véase paralisis cerebral.

Discapacidad visual cortical

Es una disminucion de la vision bilateral debida a una anomalia o lesion que
afecta a las vias nerviosas que transmiten los estimulos visuales dentro del
cerebro (radiaciones opticas) a la corteza visual que se encarga de reconocer
las imagenes. El ojo es normal, estos captan la imagen normalmente y en-
vian el mensaje al cerebro, pero ese mensaje no es procesado o integrado
correctamente.

Las lesiones cerebrales que pueden dar lugar a discapacidad visual cortical
son: a) lesion de la sustancia blanca en el nino nacido prematuro, b) encefa-
lopatia hipoxico-isquemica, ¢) lesiones cerebrales en el utero, d) contusion
cerebral-traumatismo obstetrico, e) hipoglucemia, f) meningitis bacteriana y
g) hidrocefalia. En general, el momento, la localizacion y la extension de la
lesion cerebral determina la gravedad de la discapacidad visual cortical.

Los nifos con discapacidad visual cortical generalmente tienen cierto nivel
de visidn, siendo rara la ceguera. Estos nifios tienen dificultad “en fijar la mi-
rada" a un objeto y dificultad en filtrar los estimulos visuales periféricos para
lograr aislar un objeto. Parecen distraidos, con pobre atencion a estimulos
visuales, especialmente a estimulos complejos. Tienen mejor vision cuan-
do observan objetos en movimiento que objetos estaticos. El contacto vi-
sual es pobre y pueden presentar estrabismo o defectos de refraccion y con
frecuencia presentan otros sintomas y signos neurolégicos asociados (por
ejemplo, déficit de memoria, paralisis cerebral, etc.) por lesion en otras areas
del cerebro. Un aspecto importante, es que la funcion visual reducida por lo
general tiende a mejorar con el tiempo.

Disfagia

Es la dificultad para tragar los alimentos, liquidos y en ocasiones incluso la saliva.
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Distonia

En el bebé a término senala una contraccion muscular sostenida que a menudo da
lugar a posturas inusuales o retorcimiento de las partes afectadas.

Encefalomalacia multiquistica

Es cuando el tejido cerebral es destruido y sustituido por multiples cavidades quis-
ticas de tamano variable. No es una enfermedad, sino una grave destruccion del
cerebro, que puede ser debida a un pobre aporte de sangre u oxigeno al cerebro,
como puede ocurrir en la asfixia perinatal, el colapso postnatal o en la muerte in-
trautero de un gemelo monocorial (gemelos que comparten una unica placenta).
Ademas, esta grave destruccion del cerebro también puede ocurrir como conse-
cuencia de infecciones viricas intrautero o postnatal (herpes), en alguna enferme-
dad metabolica congénita, y rara vez por traumatismos del craneo alrededor del
nacimiento (véase traumatismo obstetrico). Esta perdida de tejido cerebral tiene ha-
bitualmente graves consecuencias tanto en los aspectos motores como cognitivos
del nino.

Encefalopatia por bilirrubina o Kernicterus

Es el cuadro de disfuncion neurolégica aguda o cronico producido por la presencia
de altas concentraciones de bilirrubina en la sangre. Con este término se senala
la lesion cerebral que se produce cuando los niveles de bilirrubina son muy altos
y esta sustancia se deposita en determinadas zonas del cerebro, produciendo un
dafno cerebral que provoca complicaciones neurologicas serias como sordera (hi-
poacusia), trastorno de movimiento (rigidez muscular y movimientos involuntarios),
dificultades del habla y problemas en la vista y los dientes. Esta lesion normalmente
se desarrolla en la primera semana de vida, pero puede observarse hasta la tercera
semana. Para prevenir este cuadro agudo (deterioro del tono muscular y la concien-
cia) y sobre todo sus consecuencias a largo plazo, es por lo que se aplica fototerapia
al bebé cuando las concentraciones de bilirrubina ascienden y se acercan a niveles
potencialmente peligrosos para el cerebro, y si las cifras estan en rango realmente
peligroso se le realiza un recambio de la sangre del bebé (exanguinotransfusion).

/' dccionario |
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Enfermedades metabdlicas congénitas
o errores congenitos del metabolismo

Son un grupo muy diverso de enfermedades genéticas hereditarias que pueden
interferir de una forma u otra en el metabolismo del cuerpo. Aunque se trata de
enfermedades raras si las consideramos de forma individual, son frecuentes si las
consideramos en conjunto, pues hay un gran numero de tipos. Estas enfermedades
son causadas por mutaciones genéticas que hacen que una proteina del organismo
sea anomala, y que, por tanto, su estructura y funcion esté alterada. Ello provoca
un funcionamiento incorrecto de células y 6érganos del cuerpo por alguno de los
siguientes mecanismos: a) acumulacién de alguna sustancia toxica en el cuerpo,
b) déficit de alguna molécula esencial para el buen funcionamiento del cuerpo, ¢)
disminucion en la produccion de energia necesaria para el buen funcionamiento de
las células de nuestro cuerpo; d) depdsito intracelular de productos, y e) pérdida de
la funcion de algun receptor o transportador de moléculas, como por ejemplo del
transportador de glucosa al interior de las neuronas.

Estas enfermedades a menudo se presentan clinicamente en el periodo neonatal.
En general, la expresion clinica dependera de la toxicidad de las sustancias acumu-
ladas, del lugar donde se depositen o de la funcion de las moléculas deficitarias,
incluido el deficit energetico. En caso de falta de tratamiento pueden perjudicar
muchos organos, entre ellos particularmente al cerebro. Los avances en su diag-
nostico y tratamiento han mejorado el pronostico en algunas de ellas y es posible
prevenir nuevos casos mediante el consejo genético y el diagnostico prenatal.

Epilepsia

Hablamos de epilepsia cuando hay convulsiones recurrentes por descargas eléctri-
cas en las neuronas de la corteza cerebral.

Esclerosis tuberosa

Es una enfermedad que esta dentro de los sindromes neurocutaneos, en la que
se producen tumores benignos en numerosos organos, pero con mas frecuencia
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en el cerebro y la piel, pero también en la retina, los pulmones y los rinones. Sus
sintomas dependen de la localizacion y tamano de los tumores. La presentacion
clinica depende de la edad del paciente, los organos involucrados y la gravedad de
la afectacion. En el neonato el tumor mas frecuente se localiza en el corazon (rab-
domioma) y las manifestaciones mas graves dependen de la presencia de tumores
en el cerebro. La herencia de esta enfermedad es autosomica dominante, pero solo
un tercio de los casos son hereditarios ya que dos tercios responden a mutaciones
de novo. Hay dos principales genes responsables que estan en cromosomas dife-
rentes; las mutaciones TSC1y TSC2.

Espasmo

Contraccion de cualquier musculo que es subita e involuntaria.

Espasmos infantiles

Son convulsiones que se expresan por movimientos bruscos y subitos de
flexion o extension (espasmos), que suelen ocurrir en brotes. Estos espasmos
infantiles se dan en una entidad epiléptica conocida como sindrome de West
y en la que los ninos durante el primer ano de vida, especialmente entre los 3
y los 8 meses de edad, presentan este tipo de convulsiones. Estos ninos ade-
mas presentan retraso del desarrollo psicomotor y un electroencefalograma
con un trazado caracteristico llamado hipsarritmia.

Este sindrome tiene tratamiento, principalmente la hormona adrenocortico-
tropica (ACTH), pero también se dispone de tratamientos alternativos. Se pue-
de identificar una causa en casi el 75% de los nifos que presentan espasmos,
como malformaciones del cerebro, asfixia perinatal o esclerosis tuberosa.

Espasticidad

Aumento de la resistencia muscular durante el movimiento de forma proporcional
a la velocidad de este y que provoca la rigidez y acortamiento de los musculos del
bebé. Este problema es de gravedad variable y puede, segun su gravedad, interferir

 NeNé‘

/diccionario |
/



KNeNe

NTI AL 8 ALTERACIONES DE LA FUNCION NEUROLOGICA
. dccionario /
/

en el movimiento y funciones motoras como la marcha, la manipulacion, el equili-
brio, el habla, y la deglucion, etc. No es habitual que este presente en el periodo
neonatal y se aprecia mejor con el paso de los meses. Suele ser causada por dano
a la parte del cerebro que gobierna el control de los movimientos (véase paralisis
cerebral).

Estado vegetativo

Este término se utiliza para describir un estado clinico que puede apreciarse tras
un periodo de coma producido por un dano cerebral grave. Se caracteriza porque
el bebé puede alcanzar una aparente vigilia (parece estar despierto) pero ignora y
no presta ningun interés a lo que le rodea. La vigilia en este estado es mas aparente
que real. Los bebés en este estado mantienen parcial o completamente las fun-
ciones autonomas y reflejas, tienen ciclos de vigilia-sueno, movimientos oculares
erraticos de los ojos, parpadeo espontaneo, y respuestas motoras simples y sin
objetivo.

Hiperalgesia

Este término es utilizado cuando un estimulo doloroso es percibido por el bebé
como demasiado doloroso. Por ejemplo, un estimulo molesto simple, como un pin-
chacito, causa un dolor mayor que el esperado.

Hiperekplexia

Es un trastorno poco comun que se caracteriza porque el bebé presenta sobre-
saltos exagerados, de aqui que se haya llamado “‘enfermedad por sobresalto”. La
mayoria de los casos son hereditarios y se deben a un defecto de un receptor de
las neuronas que estan ubicadas principalmente en el tronco encefalico. La forma
grave se expresa poco después del nacimiento con bruscos y violentos sobresaltos
al menor estimulo, seguidos de rigidez sostenida de tronco y extremidades, con
punos cerrados y marcados temblores. En ocasiones, la rigidez es tan extrema que,
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junto a un laringospamo, puede conducir a parada cardiorrespiratoria y a muerte su-
bita. Las pruebas de neuroimagen, el electroencefalograma integrado por amplitud
y los estudios neurometabolicos son normales. Las manifestaciones se van redu-
ciendo en intensidad en los meses posteriores al nacimiento; disminuye la rigidez
muscular y la violencia del sobresalto, aunque éste persiste ante una estimulacion
externa o una excitacion. El desarrollo intelectual de estos nifios suele ser normal.
La maniobra de flexion de la cabeza y los miembros inferiores puede controlar los
sobresaltos. Los pacientes responden al tratamiento con clonacepam, diacepam
o valproato sodico y deben tener especial precaucion con los bloqueantes neuro-
musculares anestésicos.

Hiperexcitabilidad

Cuando un bebé presenta hiperexcitabilidad ademas de hiperreflexia osteotendi-
nosa, presentan en mayor o menor medida hiperactividad motora, hipertonia mus-
cular, temblores, sobresaltos frecuentes, reflejo de Moro exagerado (véase reflejos
primitivos) y llanto agudo, excesivo y dificil de calmar. Entre las causas que con-
ducen a la hiperexcitabilidad, la mas frecuente es el sindrome de abstinencia por
adiccion pasiva o tras la exposicion a cocaina intrautero por consumo materno. EL
cuadro de hiperexcitabilidad mas grave es el cuadro de hiperekplexia.

Hiperreflexia

Situacion en la que los reflejos miotaticos u osteotendinosos son hiperactivos. En
estos casos el estimulo de distensidon mas leve como golpear ligeramente el ten-
don es suficiente para inducir el reflejo, apreciandose una sacudida rapida y con un
amplio movimiento del miembro, un area reflexdgena mas amplia de lo habitual, y
clono sostenido (particularmente a nivel del tobillo). La hiperreflexia puede estar
presente en el neonato con hiperexcitabilidad o estar ocasionada por una gran di-
versidad de trastornos.

 NeNé‘
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Hipertonia

Es un aumento del tono muscular, una tension anormal en los musculos, que evita
su estiramiento natural. Puede ser hipertonia transitoria o, en el peor de los casos,
indicar un problema neurologico. El bebe cuando presenta hipertonia suele mostrar
unas extremidades superiores e inferiores hiperflexionadas.

Hipertonia transitoria

Muchos niflos que nacieron prematuramente pasan por una fase de hiperto-
nia transitoria, eso significa que ciertos grupos de musculos estan mas rigi-
dos de lo esperado, sobre todo en brazos y piernas. La hipertonia transitoria,
suele desaparecer espontaneamente antes de los 18 meses de edad corre-
gida (EC). Si persiste a los 24 meses de edad corregida habra que valorar si
se trata de algun tipo de paralisis cerebral.

Hiporreflexia

Es la pérdida o reducciéon acusada de los reflejos miotaticos bien en todo el cuerpo
0 en una parte del mismo. La mayor parte de las veces se debe a trastornos que in-
terfieren con la conduccion delimpulso a través del arco funcional que es necesario
(neurona motora en la médula espinal, raices o nervios, la unidn neuromuscular o
el musculo) para que se dé el reflejo miotatico. La depresion funcional del siste-
ma nervioso puede cursar con reflejos miotaticos hipoactivos. En los casos graves,
como ocurre en el coma profundo los reflejos miotaticos pueden estar ausentes.

Hipotonia

Es la disminucion del tono muscular. El bebé con disminucién del tono muscular
(hipotonia) descansa sobre el lecho con los miembros sueltos, separados del cuer-
po y con codos y rodillas extendidas. Por lo general, estos bebés también muestran
reduccion de la cantidad de movimientos espontaneos, aunque estos pueden mos-
trar una calidad normal.
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El tono muscular puede reducirse de forma variable y transitoria en cualquier bebé
como expresion de una enfermedad no neurologica, pero una hipotonia persistente
y relevante puede ser un signo de un problema en cualquier parte a lo largo de la
ruta que controla la actividad motora, que incluye el cerebro, la medula espinal,
los nervios y los musculos. Las causas pueden incluir: a) dafio cerebral, debido a
falta de oxigeno antes o inmediatamente después del nacimiento, b) problemas
en la formacion del cerebro, ¢) enfermedades de los musculos que se inician en el
periodo prenatal, como la distrofia miotonica congenita, d) trastornos que afectan
los nervios que llevan la informacion a los musculos, f) meningitis o agresiones in-

flamatorias del cerebro. %?Eg)\[) FLOPPY

Floppy

Es un téermino inglés que describe las posturas en batracio o “muneca de tra-
po" que adoptan los neonatos o lactantes hipotonicos (véase hipotonia) con
marcada reduccion del tono muscular del neonato en las extremidades, el
troncoy el cuello. Los bebés con este problema parecen flacidos y se sienten
como si fueran "munecos de trapo" al moverlos o cargarlos. Por lo general,
cuando un bebe esta “floppy” presenta dano en el cerebro, o bien la medula
espinal, los nervios o los musculos. Por lo general, estos neonatos también
muestran una escasez de movimientos espontaneos.

Hipotonia congénita benigna

Este término se utiliza para describir a lactantes que presentan hipotonia
desde el nacimiento, pero en los que el tono muscular se normaliza con el
transcurrir de los meses. Este diagnostico es retrospectivo y no parece co-
rresponder a una enfermedad concreta.

Hipsarritmia

Es un patron caracteristico que se registra en el electroencefalograma de un nifio
con espasmos infantiles que se caracteriza por la presencia de continuas descargas
de ondas lentas, puntas, ondas agudas y de alto voltaje, sin sincronizacién entre
ambos hemisferios. Este trazado da la sensacion de una gran desorganizacion del
electroencefalograma. Este trazado junto con espasmos infantiles y trastorno del
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desarrollo psicomotor constituye el sindrome de West, el cual suele manifestarse
entre los 3y los 6 meses de edad.

Mioclonias

Son movimientos involuntarios, breves, bruscos y repentinos, a modo de sacudidas.
Pueden ser generalizados, focales o multifocales. Estos movimientos son frecuen-
tes en ninos nacidos prematuramente y no tienen por qué tener relevancia clinica.
Cuando se repiten en secuencia varios de estos movimientos pueden corresponder
a crisis convulsivas mioclonicas.

Movimientos generales andmalos
(vease movimientos generales)

Pobre repertorio de movimientos generales

En esta secuencia los movimientos sucesivos es monotona y los movimientos en las
diferentes partes corporales no muestran la complejidad habitual. EL pobre reperto-
rio de movimientos generales es el patron anormal observado con mas frecuencia
en neonatos nacidos pretérmino. Estos movimientos pueden ser seguidos o no por
movimientos de agitacion a partir de las seis semanas de nacer.

Movimientos acalambrados-sincronizados (cramped-synchronised)

Este es un patron de movimientos generales claramente anormal en el cual los
movimientos parecen rigidos y en bloque. Esto da a los movimientos un caracter
rigido y brusco que hace que los movimientos generales no muestren la suavidad
y fluidez caracteristicas. Estos movimientos constituyen el ejemplo de movimientos
generales patologicos, y si se observan de forma constante y persistente durante
semanas tienen un alto valor predictivo de trastorno motor, particularmente de pa-
ralisis cerebral en la nifiez.

Movimientos caoticos
En esta categoria, los movimientos de todos los miembros son de gran amplitud y
ocurren en un orden caodtico sin suavidad ni fluidez. Estos movimientos son los mas
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raros y con frecuencia preceden a los movimientos acalambrados-sincronizados
(cramped-syncronized), los cuales se desarrollan pocas semanas despues.

Ausencia de movimientos de ajetreo

Los movimientos de ajetreo se consideran realmente alterados en un nifno nacido a
término cuando entre las 9 y las 20 semanas tras el hacimiento no se observan es-
tos movimientos multidireccionales de caracter continuo de pequena amplitud. La
ausencia de estos movimientos es altamente predictiva de alteracion neurologica
posterior, principalmente paralisis cerebral.

Movimientos de ajetreo anormales

Estos movimientos se diferencian de los normales en que son mas amplios, rapidos
y bruscos. Esta categoria de alteracion es rara y tiene un escaso valor predictivo de
discapacidad ulterior.

Opistotonos

Es una postura anémala en la que el bebé muestra un dramatico arqueamiento de
la columna con marcada hiperextension del cuello. El opistétonos, es considerado
una variante de la postura tonica extensora caracteristica de la descerebracion.

Paralisis cerebral (PC)

Este término incluye un grupo de trastornos motores que involucran al tono muscu-
lar, el movimiento o la postura y comportan una restriccion o limitacion de la activi-
dad. Estos trastornos son debidos a una agresion a un cerebro en desarrollo (fetal,
neonatal o infantil). Las manifestaciones clinicas, aunque permanentes, pueden ir
cambiando con el curso de los anos. El trastorno motor puede acompanarse o no
de convulsiones, déficits sensoriales, cognitivos, comunicativos y/o de la conducta.

La paralisis cerebral se diagnostica mediante el examen neurologico del nino en el
cual se evalua el tono, la fuerza muscular, los reflejos miotaticos y los reflejos pri-
mitivos, asi como las respuestas posturales de equilibrio y movimiento del bebe o
del nino. El diagnostico no se establece en el periodo neonatal, aunque el neonato
presente ya la disfuncion neurologica. En general, el trastorno motor que define la
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PC se manifiesta en los primeros 18 meses de edad postnatal, pero los signos de
paralisis cerebral pueden ser muy diferentes en su gravedad entre los nifnos con
este trastorno y pueden comprometer solo un lado o a ambos lados del cuerpo o
ser mas pronunciados en los brazos que en las piernas o viceversa.

La PC se puede clasificar en relacion al tipo de trastorno motor que predomina y
segun su distribucion anatomica. Segun el tipo de trastorno motor hablamos de:

Paralisis cerebral espastica

Es el tipo mas frecuente (70% de las PC) y se caracteriza porque los musculos
estan tensos y se estiran con dificultad, hay rigidez de movimientos e incapa-
cidad para relajar los musculos. Por ello es habitual que origine contracturas
(rigidez) de las articulaciones. Segun las regiones corporales afectadas dis-
tinguimos tres tipos:

Diplejia espastica
Es la forma mas frecuente y en esta se afectan con preferencia los

miembros inferiores. Es la forma relacionada con la lesion cerebral
asociada a la prematuridad (véase recien nacido prematuro).

Hemiplejia espastica

En esta forma esta afectado predominantemente un lado del cuerpo
y suele existir una mayor afectacion del brazo que de la pierna. Cuan-
do la alteracion motora no implica un importante trastorno motor del
hemicuerpo o no es total se prefiere hablar de hemiparesia espasti-
ca. La hemiplejia o hemiparesia se relaciona con lesiones cerebrales
unilaterales isquémicas como el infarto arterial perinatal (véase infarto
cerebral perinatal) o la leucomalacia quistica unilateral.

Tetraplejia espastica o cuadriplejia

Es la forma mas grave y en ella estan afectados los 4 miembros. Suele
ser debida a malformaciones cerebrales graves o lesiones destructi-
vas extensas del cerebro como ocurre en las infecciones congénitas o
isquemia cerebral grave del feto.
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Paralisis cerebral discinetica (12-14% de las PC)

Se caracteriza por fluctuaciones y cambios bruscos del tono muscular asi
como movimientos involuntarios. Es la forma de PC relacionada con la lesion
de ganglios basales y talamos que ocurre en la encefalopatia hipoxico-is-
quémica o el kernicterus (encefalopatia por bilirrubina). Suele ser mas invali-
dante que las formas espasticas, pues los movimientos involuntarios ocurren
casi todo el tiempo e interfieren con los movimientos normales, ademas se
acentuan y son peores cuando el nifio esta excitado o de pie, pero se redu-
cen cuando el nino esta tranquilo.

Secuencia de acinesia-hipocinesia fetal (SAF)

Este término senala que la disminucion del movimiento intrautero ha producido en
el recién nacido una serie de anomalias secundarias como son exceso de liquido
amniotico (polihidramnios), bajo peso al nacimiento, contracturas congénitas (véase
artrogriposis), anomalias craneofaciales (Ej. mandibula excesivamente pequena, e
hipoplasia pulmonar. Cuando la expresion de la secuencia es grave y completa, el
neonato puede fallecer inmediatamente tras el parto o poco después por hipopla-
sia pulmonar, y los signos deformativos son mas llamativos que los neurologicos.
Enfermedades fetales que producen debilidad, como son las enfermedades neuro-
musculares, o problemas no fetales pero que impiden el movimiento del feto, como
son la ausencia o escasez de liquido amniotico (oligoamnios) o las malformaciones
uterinas, pueden causar esta secuencia.

Torticolis congenita

Es una alteracion en la que el recién nacido presenta una inclinacion lateral de la ca-
beza (cuello torcido). La madre nota que tiene la cabeza inclinada siempre hacia el
mismo lado y tiene dificultad para girarla hacia el lado contrario. Se asocia a acorta-
miento de un musculo del cuello llamado esternocleidomastoideo. En mas de dos
tercios de los casos, la inclinacion de la cabeza es hacia el lado derecho mientras
que la barbilla senala hacia la izquierda. A menudo el nifo presenta una asimetria
facial con un discreto aplanamiento del lado afectado.
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Esta deformidad del cuello puede corregirse de forma pasiva mediante la realiza-
cion de manipulaciones y gjercicios de estiramiento. Estos deben hacerse con sua-
vidad, con el nifo relajado y un minimo de varias veces al dia. Si no hay respuesta
al tratamiento fisico al afno de vida, puede ser necesario el alargamiento quirurgico
del musculo.

El 20% de los ninos con torticolis muscular de tipo congénito presentan de forma
asociada algun grado de luxacion congénita de cadera. Por eso es muy importante
realizar una exploracion minuciosa de la cadera, incluyendo una ecografia a las 6
semanas.

Trastornos de conducta

Alteraciones importantes del comportamiento o de la conducta de los nifos. Uno
de los mas frecuentes es el trastorno por deficit de atencion con hiperactividad.

Trastorno por deficit de atencion con hiperactividad
(TDAH)

Con este nombre se define un cuadro de alteracion del comportamiento (conducta)
en el nifo caracterizado por facil distraccion, periodos de atencion breve, inquietud
motora, inestabilidad emocional y conductas impulsivas. Este cuadro no se aprecia
en el neonato y se diagnostica en los primeros anos de la ensefanza primaria.

Traumatismo obstetrico

Se entiende por traumatismo obstétrico la presencia de lesiones en el recién nacido
al nacimiento que han sido producidas por fuerzas mecanicas (compresion, traccion)
durante el trabajo de parto. Aunque tiende a culparse al obstetra de las mismas, lo
cierto es que dichas lesiones no son siempre evitables y pueden ocurrir a pesar de
un optimo manejo del parto. Todo parto, por muy normal que sea, entrafa un trauma
para el feto debido a las fuerzas mecanicas (contracciones y torsiones) que experi-



ALTERACIONES DE LA FUNCION NEUROLOGICA 8

menta el feto para nacer. En el parto vaginal normal, el trauma es bien tolerado y no
deja ninguna huella. En otros tipos de parto, el trauma puede generar lesiones que
pueden afectar a la piel, huesos y articulaciones, sistema nervioso e incluso 6érganos
internos. De acuerdo a su gravedad e impacto en la salud del bebe, estas lesiones
pueden requerir desde simple observacion hasta un tratamiento urgente y pue-
den dejar secuelas. Es en este tipo de lesiones donde hablamos de traumatismo
obstétrico. Las lesiones fetales causadas por amniocentesis, obtencion de muestra
sanguinea del cuero cabelludo fetal, maniobras de reanimacion neonatal, o debidas
a patologias maternas, no son consideradas como traumatismo obstétrico.

Los traumatismos mas frecuentes en el recien nacido son: A) heridas y laceraciones
cutaneas, son lesiones producidas por traccidon o por el material quirdrgico (bistu-
ries o tijeras). B) caput succedaneum, C) cefalohematoma, D) fractura de clavicula,
que es una lesion frecuente en el parto, suele consolidar espontaneamente en unas
2 semanas, sin necesidad de inmovilizar el brazo. E) hematoma del musculo ester-
nocleidomastoideo, se identifica porque se palpa un bulto en la region lateral del
cuello, debe vigilarse y realizar seguimiento porque puede ser causa de torticolis.
F) hemorragia cerebral, suele estar asociada con partos prematuros o muy compli-
cados. G) paralisis del plexo braquial (plexopatia) o del nervio facial, que resulta
de la elongacion (estiramiento) o menos frecuentemente por rotura de los nervios,
produciendo inmovilidad de todo o de un segmento del brazo afecto o bien de la
mitad de la cara con desviacion de la comisura bucal al lado contrario e incapacidad
de cerrar el ojo del mismo lado. H) lesiones de 6rganos internos como rotura del
higado o del bazo, que son infrecuentes, I) traumatismos genitales, suelen relacio-
narse con los partos de nalgas y suelen limitarse a edema local.

West (sindrome)

Es un trastorno poco frecuente y grave, que se caracteriza por tres hallazgos, los es-
pasmos infantiles, el retraso del desarrollo psicomotor y un electroencefalograma
caracteristico con un trazado llamado hipsarritmia.
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INFECCIONES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Corioamnionitis materna

Es una patologia propia del embarazo que consiste en la infeccion del liquido am-
niotico y las membranas que lo contienen; a veces se acompafa de rotura prema-
tura de la bolsa amniotica. Esta infeccion puede dar lugar a infeccion del feto y de
la madre, ademas de poder causar un parto prematuro (véase recien nacido prema-
turo), y se asocia a mayores problemas de salud y mortalidad materna y neonatal.

Infecciones congénitas

Son aquellas infecciones transmitidas por la madre a su hijo antes del nacimiento.
Clasicamente se conocen con el acronimo TORCH. T: toxoplasmosis; O para senalar
otras infecciones como varicela, sifilis, parvovirus B19, malaria, tuberculosis y Zika;
R: rubeola, C: citomegalovirus y H:herpes. La transmision puede ocurrir a traves de
la placenta o en el caso del herpes por contacto directo con el patdgeno durante
el parto. La fuente de infeccion fetal es la viremia, bacteriemia o parasitemia que se
produce en la mujer embarazada durante la primera infeccion con estos agentes
infecciosos (primoinfeccion). La enfermedad suele pasar inadvertida o ser escasa-
mente manifiesta en la madres. El diagnostico es por técnicas de biologia molecular
(reaccion en cadena de la polimerasa o PCR). En general cuando la infeccion ocurre
antes de las 20 semanas son mas graves las consecuencias para el feto. La Asocia-
cion Esparnola de Ginecologia y Obstetricia (SEGO) recomienda que, en el primer
trimestre de la gestacion, se evalue la posibilidad de sifilis, rubéola, hepatitis B y
virus de la inmunodeficiencia humana, y que se repitan durante la gestacion cuando
existen criterios de riesgo. La determinacion de toxoplasma y la determinacion de
CMV no estan recomendadas y solo se consideran cuando se detectan en el feto
alteraciones ecograficas sugestivas de infeccion congénita como hidrops, retraso
del crecimiento intrautero y anomalias cerebrales.

Estas infecciones tienen una alta mortalidad fetal y neonatal y pueden originar gra-
ves consecuencias tanto durante el periodo neonatal como después.



INFECCIONES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL 9

Meningitis

Es una enfermedad caracterizada por la inflamacion de las meninges (las cubiertas)
que recubren el cerebro o la medula espinal. Se debe por lo general a infecciones
por virus o bacterias. Para su diagnostico debe realizarse una puncion lumbar y
en el analisis del liquido cefalorraquideo se observan hallazgos que sugieren in-
flamacion, como son una cantidad anormal de células (leucocitos, véase globulos
blancos) o proteinas. Para el diagnostico de meningitis no es indispensable el aisla-
miento (cultivo) del microorganismo que puede estar causando la meningitis, pero
su aislamiento permite establecer la causa de la meningitis.

Meningitis neonatal

Esta grave entidad es mas frecuente en la etapa neonatal que en cualquier
otra época de la vida, ocurriendo principalmente durante la primera sema-
na de vida. La mayoria de las meningitis son debidas a bacterias, siendo las
mas frecuentes el Estreptococo hemolitico del grupo B, el Escherichia coliy
la Listeria monocytogenes. Independientemente de la causa, los bebeés con
esta inflamacion presentan signos y sintomas de infeccion sistémica (deterio-
ro de su estado de salud) con llanto quejumbroso y/o irritabilidad. La fiebre
persistente y las convulsiones no son hallazgos dominantes como en el nifno
aunque pueden presentarse. Las meningitis neonatales se clasifican en pre-
coces si las manifestaciones clinicas comienzan en los primeros dias de vida.
Estas se adquieren alrededor del nacimiento y habitualmente son producidas
por microorganismos procedentes del tracto vaginal de la madre. Las menin-
gitis de comienzo tardio son aquellas que inician despues de los 4-7 dias y
son habitualmente causadas por germenes procedentes del entorno familiar
del bebé o del hospital si se encuentran ingresados en el.

La meningitis neonatal bacteriana no esta exenta de mortalidad a pesar del
tratamiento antibidtico de los bébes, y algo menos de un tercio de los nifios
fallece y el indice de secuelas es alto, particularmente cuando se complica
con ventriculitis. El tratamiento es la administracion intravenosa de antibio-
ticos especificos contra el microorganismo (bacteria) causante, pero hasta
que llegue el resultado del laboratorio diciendo cual es la bacteria se inicia el
tratamiento con antibiéticos que cubren los gérmenes que causan con mas
frecuencia meningitis en el neonato.
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Ventriculitis

Es una grave complicacion de la meningitis que ocurre cuando la inflama-
cion de las meninges se extiende a los ventriculos del cerebro. Este cuadro
se asocia con frecuencia a meningitis bacteriana, al ser los plexos coroideos
de los ventriculos laterales la via de entrada hematogena de los gérmenes.
La ventriculitis puede tener consecuencias graves y causar hidrocefalia. En
ocasiones la ventriculitis puede ocurrir tras una cirugia del craneo para poner
una derivacion ventriculoperitoneal.

Sepsis

Infeccion grave producida por una bacteria, virus u hongo en la sangre del bebé y
que puede dafar a todos los 6érganos y de no ser tratada puede tener graves con-
secuencias. Segun el momento de aparicion se clasifica como sepsis de aparicion
temprana (sepsis precoz) cuando se aprecia en los primeros 7 dias de vida, mientras
que cuando la sepsis aparece entre el dia 7 y 28 de vida hablamos de sepsis de
aparicion tardia.
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Hematoma

Es la acumulacion de sangre por un sangrado generalmente por rotura de vasos
finos, sin que la sangre llegue a salir al exterior. Los mas frecuentes son en los teji-
dos justo debajo de la piel y generalmente se expresan por manchas inicialmente
azuladas en la piel (vulgarmente llamadas cardenales), pero también pueden darse
en organos internos.

Hemorragia epidural

Es una acumulacion de sangre entre el hueso del craneo y la primera membrana
que recubre el cerebro. En la mayoria de los casos se deben a un traumatismo sobre
el craneo durante el parto (véase traumatismo obstetrico) particularmente en partos
instrumentados (donde se utilizan forceps, ventosa). Puede producir compresion
del cerebro y aumento en la presion intracraneal y, si esto ocurre, es una emergen-
cia medica.

Hemorragia intraventricular

Se produce cuando una zona fragil del cerebro sangra y esta sangre se acumula
en los ventriculos cerebrales. Se diagnostica mediante la realizacion de ecografias
cerebrales, que es habitual realizarlas de forma repetida a lo largo delingreso de los
nifos nacidos prematuramente o en el caso de nifos nacidos a término que tengan
alteracion clinica neurologica o riesgo neurologico. Existen clasificaciones en fun-
cion de la extension del sangrado:

Grado |

Hemorragia localizada exclusivamente en la matriz germinal sin sangrado intraven-
tricular. La matriz germinal es un tejido cerca de los ventriculos laterales, en la ca-
beza del nucleo caudado (véase ganglios basales), muy vascularizado.

Grado Il
Cuando existe sangre en el interior de los ventriculos pero sin alcanzar a dilatarlos.
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Grado lll
Cuando los ventriculos estan llenos de sangre y dilatados por la misma.

Grado IV

Aunque se cataloga como hemorragia intraventricular, este grado realmente res-
ponde a un infarto hemorragico de la sustancia blanca mas proxima a los ventricu-
los laterales y suele ir acompanada de hemorragia intraventricular.

A mayor grado de hemorragia mas riesgo de dilatacion ventricular progresiva (véase
hidrocefalia), causado por coagulos que obstruyen el flujo del liquido cefalorraqui-
deo (LCR) y la reaccion inflamatoria secundaria al sangrado.

Hemorragia subaracnoidea

Es un sangrado o hemorragia localizada en el espacio que esta comprendido entre
el cerebro y la membrana mas cercana que lo cubre. Este espacio se denomina
espacio subaracnoideo y de el toma su nombre esta hemorragia. Esta hemorragia
ocurre con relativa frecuencia en los partos que necesitan ayuda de un forceps,
espatulas o ventosas.

Hemorragia subconjuntival

Es la hemorragia que se ve en la parte blanca del ojo (esclerotica) del recien nacido.
Esta parte blanca esta cubierta con una delgada capa de tejido transparente llama-
da conjuntiva bulbar y la hemorragia ocurre por rotura de un pequeno vaso sangui-
neo debajo de este tejido. La sangre a menudo es muy visible, pero dado que esta
confinada dentro de la conjuntiva, no se mueve y se resuelve espontaneamente
sin problemas. Las hemorragias subconjuntivales son muy frecuentes en el reciéen
nacido y se cree que se deben a los cambios de presion que se producen a través
de todo el cuerpo del bebé durante el parto.

dlcaomrlo v

HEMORROGIO SUBCONJUNTIVOL



N@Ne /’O HEMORRAGIAS CEREBRALES

.

. dccionario

'_-dx i

NEMONT G

HEMORRAGIO SUBDUROL

Hemorragia subdural

Es una acumulacion de sangre entre dos de las membranas que recubren el cere-
bro (la dura y la aracnoides). Al estar ambas membranas muy juntas este es en rea-
lidad un espacio muy pequeno, pero cuando hay una hemorragia en él se expande
y puede comprimir el cerebro. En el neonato la hemorragia subdural se debe a la
rotura traumatica de vasos venosos que atraviesan el espacio entre estas membra-
nas que recubren el cerebro o bien por rotura de la membrana que separa los dos
hemisferios cerebrales. Los hematomas subdurales son menos graves en el recién
nacido que en el adulto.

Hemorragia retiniana

Estas hemorragias son un hallazgo muy frecuente en el examen ocular del recién
nacido y su frecuencia varia de acuerdo al tipo de parto, siendo mas frecuentes en
los neonatos nacidos tras partos instrumentados o con ventosa. La gran mayoria
de estas hemorragias se ubican en la zona del fondo de ojo mas proxima al nervio
optico. Estas hemorragias se resuelven espontaneamente y no originan problemas
en la capacidad visual de los bebés.




teraciones
por falta de oxigeno




KNeNe

. dccionario
/

/‘ /] ALTERACIONES POR FALTA DE OXIGENO

Asfixia

Este téermino tiene diversas interpretaciones, pero en la medicina fetal y neonatal
cuando se dice que el bebeé tiene asfixia se quiere senalar que este se encuentra en
una situacion en la que el aporte de oxigeno a los 6rganos y tejidos esta reducida.
Por lo general, esta condicion conduce o se acompana de una reduccion del aporte
de sangre (isquemia) lo que puede conjuntamente originar dafio en multiples 6rga-
nosy tejidos, particularmente el cerebro. En todos los partos de riesgo se aplica una
estrecha vigilancia con el fin de intentar detectar precozmente esta condicion en el
feto y realizar intervenciones. Para ello se dispone de diversas herramientas, como
son el registro cardiotocografico fetal (RCTG), el pH del cuero cabelludo fetal o de
la sangre arterial del cordon umbilical y algunos indicadores clinicos. No obstante,
la mayoria de fetos que se piensa que pueden haber padecido asfixia por alteracion
del RCTG o del pH, nacen bien, de aqui que actualmente el término se aplica solo
cuando el bebé presenta al nacimiento y durante los primeros dias de vida, una
encefalopatia hipoxico-isquemica.

Encefalopatia neonatal

Este término senala una disfuncion neurologica difusa que por lo general incluye
un conjunto de signos de gravedad variable, pero su sello caracteristico es la alte-
racion de la conciencia o vigilia (capacidad para despertar y mantenerse despierto)
con o sin presencia de convulsiones. De acuerdo a su posible causa se distinguen
varios tipos de encefalopatia neonatal.

Encefalopatia de la prematuridad

Este término sefala la existencia de una lesion de la sustancia blanca en el
neonato nacido prematuro. En el origen de esta lesion parecen tener impor-
tancia, primero, las caracteristicas madurativas del cerebro del nifio por de-
bajo de las 32 semanas de gestacion, y luego los acontecimientos adversos
como la isquemia cerebral (déficit de sangre) o eventos inflamatorios, que
muchas veces se inician intrautero antes de que el bebé nazca (vease leuco-
malacia periventricular).
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Encefalopatia epiléptica

Son graves trastornos caracterizados por convulsiones frecuentes, recu-
rrentes y que responden mal al tratamiento, junto con un marcado deterioro
progresivo del estado neurologico. Estos trastornos tienen importantes con-
secuencias en el desarrollo del nifio (discapacidad motora y cognitiva). Las
causas son diversas, destacando las enfermedades metabdlicas congénitas,
las alteraciones del desarrollo del cerebro y algunas mutaciones genéticas
en los sistemas de comunicacion de las neuronas. Segun el conjunto de
sintomas vy el registro eléctrico cerebral se reconocen diversos sindromes
clinicos que pueden presentarse durante el periodo neonatal, como son: la
encefalopatia mioclonica temprana, el sindrome de Ohtahara y la epilepsia
maligna con convulsiones parciales migratorias.

Encefalopatia mioclonica temprana

Se caracteriza por sacudidas bruscas, rapidas y amplias (mioclonias) o es-
pasmos violentos, los cuales generalmente inician en el periodo neonatal
o en la infancia temprana. El electroencefalograma muestra un patron de
brote-supresion, similar al observado en el Sindrome Othahara, pero es mas
evidente en el sueno y que puede persistir hasta el final de la infancia, tras lo
cual evoluciona a una hipsarritmia.

Sindrome de Ohtahara

Se caracteriza por espasmos tonicos intratables que comienzan dentro de
los primeros 3 meses de vida (muchas veces en el periodo neonatal) y el
registro electroencefalografico muestra un patron de brote-supresion. Los
espasmos tonicos evolucionan en un 75% de los casos a un sindrome de
West. EL Sindrome de Ohtahara tiene uno de los peores pronosticos entre las
encefalopatias epilepticas y muchos nifos fallecen en la infancia o la nifez.

Epilepsia maligna con convulsiones parciales migratorias

Se caracteriza por la aparicion temprana en el primer ano de vida de con-
vulsiones caracterizadas por desviacion lateral de la cabeza y los ojos, mo-
vimientos ritmicos en ojos, cara o miembros, rigidez y manifestaciones como
cese de la respiracion (apnea), salivacion o enrojecimiento facial. Las convul-
siones son frecuentes y aumentan con el tiempo, pudiendo llegar a ser casi
continuas y a menudo no responden al tratamiento y el retraso global del
desarrollo es comun.
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Encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI)

Es el cuadro de disfuncion neurologica que resulta del aporte deficitario de
oxigeno y sangre al cerebro inmediatamente antes o durante el nacimiento.
Dependiendo de la intensidad de esta carencia, puede ademas provocar
dano en otros organos internos como el corazon, rinones, higado e intesti-
nos.

La EHI se manifiesta por una serie de alteraciones observables en el recien
nacido, como son: la menor capacidad para despertar, la alteracion del tono
musculary la postura, el bajo nivel de respuesta a estimulos y con frecuencia,
la aparicion de convulsiones. Existen varias escalas que utilizan los clinicos
para graduar la gravedad de la encefalopatia en base a los signos clinicos.
En general graduan la gravedad de la encefalopatia como leve, moderada o
grave.

El tratamiento actual es la hipotermia terapéutica, que consiste en disminuir
la temperatura corporal del recién nacido a 33-34°C y mantener esta tem-
peratura durante 72 horas. La EHI es una de las causas mas importantes de
discapacidad en el nifo que no fue prematuro y la principal causa de convul-
siones en el neonato.

Evento centinela

Es una complicacion inesperada y relativamente subita que se produce alrededor
del momento del parto y que amenaza la integridad del bebé que estaba previa-
mente bien. Pueden ser entre otros: una rotura uterina, un prolapso de cordon, un
desprendimiento de la placenta o cuando el feto dona gran parte de su sangre a
la madre (exanguinacion). Estos eventos constituyen aproximadamente la causa de
cerca del 30% de los neonatos con encefalopatia hipoxico-isquemica.

Desprendimiento de la placenta

Es la separacion parcial o total de la placenta de su insercion en el fondo del
utero antes del nacimiento del recién nacido. Es una causa importante de
sangrado vaginal materno en el tercer trimestre de gestacion y puede con-
llevar una asfixia grave en el feto.
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Exanguinacion del feto

Es cuando el feto pierde gran parte de su volumen sanguineo. Esto ocurre
cuando acontece una trasfusion masiva del feto en la madre o bien por la
rotura de vasos sanguineos del feto (vasa previa). Esto ultimo ocurre cuando
existe una insercion anodmala del cordon umbilical a través de las membranas
amnioticas, entonces los vasos fetales discurren durante un trayecto mas o
menos largo totalmente desprotegidos al carecer de la gelatina que rodea
los vasos umbilicales (gelatina de Wharton), lo que los hace especialmente
vulnerables a la rotura o a los desgarros, particularmente cuando se situan
en el orificio cervical por debajo de la presentacion fetal.

Prolapso de cordon

Este es un evento centinela que ocurre antes o durante el parto y se produce
cuando el cordon umbilical sale por delante del bebé, entonces el cordon
puede quedar atrapado contra el cuerpo del nifio e impedir la llegada de
oxigeno y sangre al feto y por eso es una urgencia obsteétrica.

Rotura uterina

Es una grave complicacion que consiste en la rotura del utero por encima
del cuello del mismo y que puede conllevar una grave asfixia perinatal en
el feto.

Eventos de Aparente Amenaza a la Vida (ALTE)

Elacronimo ALTE viene del termino en inglées Apparent Life Threatening Events. Son
episodios en los que el bebé deja de respirar y el ahogo asociado produce un cam-
bio en su color (generalmente se pone azul, lo que se llama cianosis, o bien palido
o con enrojecimiento intenso), y el bebé ademas presenta alteraciones en el tono
muscular (véase hipotonia e hipertonia) y cese de la actividad motora. EL ALTE no
es una enfermedad especifica en si misma, sino una forma de presentacion clinica
de diversos problemas o patologias, pero con frecuencia no es posible atribuir la
causa a una patologia determinada. Cuando estos episodios se dan en las prime-
ras tres horas de vida, los médicos suelen hablar de colapso neonatal y se prefiere
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ALTE cuando se dan estos episodios en lactantes alrededor de los dos meses de
vida.

Hipoxia

Se refiere a la falta de suministro de oxigeno a los 6rganos.

Infarto cerebral perinatal

También es denominado ictus o ataque cerebral perinatal, es una lesion del ce-
rebro causada por una interrupcion del flujo de sangre al mismo, bien por la inte-
rrupcion del flujo a través de una arteria (trombosis o0 embolismo) o de una vena
grande (trombosis de un seno venoso cerebral), entre las 20 semanas de vida fetal
y el dia 28 postnatal. Como este periodo es muy largo, se han dividido los infartos
en fetal, que es aquel que acontece antes del nacimiento; neonatal cuando ocu-
rre entre el nacimiento y el dia 28 de vida, y el presumiblemente perinatal que
es aquel que se detecta en el lactante pero que no presentd clinica durante el
periodo neonatal.

El infarto cerebral neonatal es relativamente frecuente en los nacidos a termino
y preterminos tardios y los dos principales tipos de infarto, el arterial y el venoso,
muestran un considerable solapamiento en cuanto a factores de riesgo, etiologia
y presentacion clinica. Aunque se han referido una gran diversidad de factores de
riesgo, entre ellos factores obstétricos, condiciones perinatales, alteraciones que
aumentan el riesgo de trombosis y patologia neonatal, ninguno de ellos parece ser
por si solo responsable del problema. La principal manifestacion clinica en el neo-
nato son las convulsiones que aparecen en la primera semana de vida y que asien-
tan principalmente en un lado del cuerpo. Los dos tipos de infarto se distinguen con
facilidad en los estudios de neuroimagen. El infarto arterial siempre se ubica en el
territorio de una de las principales arterias del cerebro, mientras que el venoso no
se ubica en un territorio arterial definido, tiene una transformacion hemorragica y
por lo general se identifica una alteracion del flujo venoso en, al menos, uno de los
SEeNnos venosos mayores.
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Las consecuencias del infarto cerebral arterial neonatal en el desarrollo del nifio
dependen de su localizacion y extension (estructuras que involucra del cerebro).
Muchos neonatos con infartos pequenos no presentaran ninguna discapacidad.
Cuando el infarto involucra a la via corticoespinal los ninos pueden presentar mas
adelante discapacidad motora, expresada por alteracion del tono, el movimiento
o la postura afectando a una parte o a todo un hemicuerpo (mayor afectacion del
brazo que de la pierna). Otras secuelas pueden ser retraso del lenguaje, trastorno
cognitivo (véase discapacidad cognitiva) y epilepsia.
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ALTERACIONES DE LOS OJOS, LA VISION O LA AUDICION

Amaurosis

Es el téermino que utilizan los profesionales sanitarios para decir que el bebé pre-
senta una pérdida completa o casi completa de la vision y que esta ceguera es
producida por una causa que no implica lesiones aparentes del ojo a simple vista.

Amaurosis congenita de Leber (LCA)

Es una rara enfermedad genetica de la retina que da lugar a un grave déeficit
visual (véase ceguera) en los bebés desde los primeros meses de vida. En
esta enfermedad se produce una pérdida grave de las células encargadas de
recibir la luz, llamadas fotorreceptoras (bastones y conos).

Ambliopia

Es la pérdida de capacidad visual de un ojo sin que exista una lesion del ojo que
la justifique. También se denomina “ojo perezoso o vago'. Es la causa mas comun
de problemas de vision en los ninos. La ambliopia ocurre cuando la ruta nerviosa
desde un ojo hasta el cerebro no se desarrolla durante la infancia. Generalmente la
afectacion es unilateral y se produce como consecuencia de falta de estimulacion
visual adecuada durante el periodo critico de desarrollo visual, lo que afecta a los
mecanismos neuronales encargados de la vision. Esto ocurre debido a que el ojo
anormal envia una imagen borrosa o equivocada al cerebro, lo que lo confunde,
y aprende a ignorar la imagen proveniente del ojo mas debil. El estrabismo (ojos
bizcos) es la causa mas comun de ambliopia y el tratamiento consiste en realizar la
oclusion (tapar) durante periodos controlados del ojo que tiene buena vision, para
estimular las vias neuronales del ojo afectado.

Estrabismo

Indica una posicidon andmala de los ojos, en la que estos estan mal alineados
(desviados o torcidos).
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Aniridia

El iris es la membrana circular de color que vemos cuando miramos los ojos de
cualquier persona. Esta membrana regula la entrada de la luz en el ojo como lo
hace un diafragma de una camara de fotos. Hablamos de aniridia cuando falta casi
completamente el iris, pues aunque parezca que esta ausente en la mayoria de
casos queda un pequeno rudimento del mismo. Esta malformacion ocular afecta
generalmente a los dos ojos y produce disminucion de la capacidad visual (agudeza
visual). Puede acompanarse de otras alteraciones del ojo y en ocasiones asociarse
con un tumor renal y retraso mental (véase discapacidad cognitiva).

Anisocoria

Este téermino se utiliza para senalar que el bebé tiene pupilas de de tamano distinto
en cada ojo. Cerca del 10% de los bebés presenta alguna pequena diferencia entre
el tamano de ambas pupilas y ello no significa que exista una alteracion neurologi-
ca, pero en ocasiones si puede indicar la existencia de una alteracion neurologica.

Anoftalmia

Es la practica ausencia de globo ocular.

Atrofia del nervio optico

Es una de las causas mas frecuentes de ceguera o grave alteracion visual en los
ninos y expresa dafno del nervio optico secundario a una enfermedad de la retina o
del nervio optico o bien una degeneracion trans-sinaptica cuando existe dafio en
las radiaciones opticas o en la corteza visual. El tamafio del disco correspondiente
al nervio optico puede no estar reducido, siendo el signo comun a todos los casos
de atrofia optica, la marcada palidez del disco optico y la pobre vascularizacion de
esta estructura.
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BLEFOROFMOSIS

COTORATA CONGENITO

Blefaroespasmo

Es un cierre involuntario del parpado (véase glaucoma).

Blefarofimosis

Con este término se senala la existencia de una estrechez de la apertura de los
parpados. La blefarofimosis puede estar presente de forma aislada o bien asociada
con otras anomalias congénitas, y entonces ser parte de diversos sindromes gene-
ticos o producidos por toxicos, como el consumo de alcohol durante el embarazo.
En ocasiones se acompana de ptosis o caida del parpado y de un epicanto inverso
que es una anomalia congénita en la que se produce un pliegue de la piel sobre el
angulo interno del ojo. Estos casos son genéticos y se heredan con herencia autoso-
mica dominante. En la blefarofimosis, si los parpados cubren total o parcialmente la
pupila pueden conducir a ambliopia y entonces se requiere la correccion quirurgica
de los parpados para evitar péerdidas de la capacidad visual.

Catarata congenita

Es una alteracion ocular presente desde el nacimiento, en la que el cristalino del ojo
es opaco en vez de transparente y ello puede alterar gravemente la vision. Al mirar
los ojos del nifo se puede ver una mancha blanquecina en eliris. Las cataratas con-
genitas son poco frecuentes y en la mayoria de los bebés no se puede encontrar
una causa, pero pueden presentarse como parte de diversos sindromes genéticos
o por infecciones del feto. Si las cataratas congénitas son leves y no afectan la vision
es posible que no requieran tratamiento, especialmente si estan en ambos ojos.
Pero cuando son de moderadas a graves y afectan a la vision, o bien estan en un
solo ojo, requieren la extirpacion con cirugia.
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Ceguera

Es la pérdida total o parcial de la vision. Existen varios tipos de ceguera parcial de-
pendiendo de la gravedad y tipo de pérdida de vision. En el recién nacido ademas
de malformaciones del o0jo, otras causas son los dafnos en los lobulos occipitales y
la retinopatia de la prematuridad.

Coloboma

Es un defecto congénito del ojo presente al nacimiento, en el que falta una parte
deliris o de las capas internas del ojo (retina y coroides). En eliris o en el interior del
0jo se aprecia una fisura, hendidura u orificio. Esta condicion puede ser hereditaria
o bien aparecer sin historia familiar previa. Las consecuencias de este defecto pue-
den ser leves o causar problemas visuales en el caso de que la parte trasera del ojo
esté afectada. La afectacion visual dependera en estos casos del lugar y extension
del coloboma.

Coriorretinitis

Es una enfermedad ocular en la que se inflaman las capas internas del ojo llama-
das coroides y retina. En el recién nacido se debe a infecciones transmitidas por la
madre a su hijo antes del nacimiento (infecciones congénitas). Estas infecciones
congeénitas son principalmente la toxoplasmosis, el citomegalovirus y la rubeola,

Desprendimiento de retina

La retina es la capa del ojo en la que se reciben los estimulos visuales y hablamos
de desprendimiento, cuando la retina se separa del resto de las capas del ojo. Ello
puede dar lugar a pérdida de vision. En el recién nacido acontece principalmente en
el prematuro extremo (véase recien nacido prematuro) y como complicacion de una
retinopatia de la prematuridad grave.

COLOBOMO
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Glaucoma congeénito

Es un aumento de la presion en el interior del ojo por existir un defecto de nacimien-
to en el ojo que impide que el humor acuoso (liquido que lubrica y nutre celulas del
0jo) pueda salir normalmente. Como consecuencia la presion intraocular aumenta 'y
puede danar el nervio optico, lo que puede afectar gravemente a la vision. Aparece
normalmente entre el nacimiento y los 3 anos de edad, siendo los padres los que
notan que al nino afectado le suele molestar la luz (fotofobia), le lloran los ojos, y
suele tenerlos cerrados (blefaroespasmo). Estos son los sintomas tipicos del glau-
coma congenito al inicio, pero conforme va evolucionando la enfermedad el aspec-
to de los ojos puede cambiar debido al aumento de la presion intraocular, y los ojos
pueden parecer mas opacos y mas grandes de lo normal, sobre todo si un ojo esta
mas afectado que el otro.

Hipoacusia

Es la dificultad para oir, lo que en términos coloquiales llamamos sordera. Puede
ser por de origen congeénito (presente al nacimiento) o de aparicion en los primeros
dias, meses o anos de vida. Cuando es grave puede afectar al desarrollo del lengua-
je, emocional, escolar y social del nifo.

La gravedad de la pérdida auditiva se establece en base a la pérdida de decibelios
(dB) de presion. El decibelio (dB) es una unidad relativa de medida que se utiliza
para medir los niveles de sonido que logra oir el nifo.

Una pérdida de 21-40 dB es una pérdida leve que no repercutira en la adquisicion
del lenguaje ni en el desarrollo del habla, pero dificultara comprender los susurros.
Péerdidas de 41 a 70 dB se consideran moderadas y en estos casos existe reper-
cusion sobre el lenguaje y el habla, que estaran demorados o seran defectuosos.
Estos ninos precisan de intervenciones terapéuticas precoces como ayudas a la au-
dicion, entrenamiento auditivo y logopedia. La pérdida de 70-89 dB es una sordera
grave que altera de forma muy marcada la adquisicion del lenguaje y el desarrollo
del habla. Estos nifnos requieren entrenamiento intensivo especializado y aprender
la comunicacion por signos. Pérdidas de 90 dB o mas presentan sordera profunday
la comprension auditiva es nula, y a pesar de un entrenamiento intensivo especiali-
zado, tendran un habla muy pobre y precisan aprender a leer los labios.
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Los factores que aumentan el riesgo de sordera son muy variados, entre los mas
frecuentes en el periodo neonatal estan: ser muy prematuro, tener una lesion cere-
bral, padecer algun sindrome especifico, haber presentado un episodio importante
de hipoxia e isquemia (disminucion del riego sanguineo) o haber necesitado venti-
lacion mecanica prolongada.

Sordera congénita (véase también hipoacusia)

Uno de cada 1000 ninos presenta un déficit auditivo grave y una gran ma-
yoria de los ninos con pérdidas auditivas puede ser detectado en el periodo
neonatal. Podemos diferenciar dos grandes grupos de causas de sordera en
el neonato: a) congenitas y b) adquiridas. De los casos de sordera congénita
(presente al nacimiento) aproximadamente un 50% pueden ser hereditarias,
pero las anomalias cromosomicas o sindromes genéticos contribuyen solo
en una pequena proporcion de estos casos. Las sorderas genéticas que no
estan relacionadas con un sindrome son por lo general bilaterales, aunque
pueden ser asimétricas en la gravedad y son responsables de la tercera parte
de todas las sorderas congénitas, y de practicamente la mitad de las sor-
deras profundas. La mayoria son de herencia autosomica recesiva (75-80%),
cerca de un 20% son de herencia autosomica dominante, entre un 2 y un 5%
son de herencia ligada al sexo, y un pequeno numero de herencia mitocon-
drial. Las mutaciones de los genes que codifican unas proteinas llamadas
conexina 26 y 30, parecen ser responsables de mas de la mitad de todos los
casos de sordera congénita moderada.

Hipoplasia del nervio optico

Es una anomalia congénita no progresiva de uno o de los dos nervios opticos y que
conlleva discapacidad visual. Esta alteracion expresa una reduccion del numero de
fibras nerviosas que proceden de la capa de células nerviosas de la retina y que
penetran el disco optico en direccion a una estructura de relevo en el medio del
cerebro (el nucleo geniculado lateral del talamo). El disco optico pequeno y el signo
de un doble anillo pigmentado rodeando el disco son los elementos distintivos de
esta anomalia. Otros signos son la tortuosidad de los vasos retinianos y el origen
anormal de estos junto con un reflejo pupilar a la luz muy disminuido. El grado de
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hipoplasia es variable, lo que se traduce en una variable expresion clinica, siendo
los signos son mas importantes cuanto mayor es la gravedad.

La hipoplasia del nervio 6ptico puede ser apreciada como: a) una anomalia aislada
en un ojo, por otra parte normal, b) en ojos con otras malformaciones oculares, y c)
asociada a anomalias estructurales del cerebro. La mayoria de los casos son bilate-
rales, y estos son los que se asocian con anomalias del cerebro, como son: agenesia
del cuerpo calloso, ausencia de septum pellucidum, holoprosencefalia, alteracion
de la hipdfisis. En todos los neonatos con anomalias cerebrales de la linea media el
examen oftalmoscopico es obligado.

Leucocoria

Significa “pupila blanca" y es cuando se aprecia un reflejo o mancha blanca en la
pupila (el agujero central redondo en la parte coloreada del 0jo) cuando se realiza
el examen ocular al nino. En los casos mas obvios, puede detectarse en una ob-
servacion casual o al tomar una fotografia del nino, al apreciarse entonces que una
pupila tiene un “reflejo blanco” mientras que el otro ojo tiene un “reflejo rojo’, que es
normal. Muchas enfermedades causan leucocoria, incluyendo catarata congeénita,
desprendimiento de retina, retinopatia de la prematuridad, malformaciones retina-
les, infecciones intraoculares (endoftalmitis), anomalias vasculares retinales y tumo-
res intraoculares (retinoblastoma). Todas estas causas pueden producir pérdida de
vision, por lo que requieren valoracion urgente por oftalmologo.

Maduracion visual demorada

Este problema es la causa mas frecuente de déeficit visual bilateral grave en la infan-
cia. En la maduracion visual demorada el neonato o bebé de pocas semanas tiene
una pobre agudeza visual, pero el ojo es normaly examenes posteriores de la capa-
cidad visual del bebé muestran una completa y permanente mejoria. Se distinguen
varias formas de maduracion visual demorada de acuerdo a su asociacion o no con
otros problemas. La forma mas frecuente es cuando se presenta de forma aislada
y cursa con espectacular y brusca mejoria (mejora en unos dias) durante el tercer
mes de vida. En estos casos, excepto la pobre agudeza visual, no se observan otros
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signos de interés como nistagmo, ni alteraciones del fondo oculary los potenciales
evocados visuales pueden ser normales. Algunos de estos casos corresponden a
ninos que han presentado problemas perinatales.

Mancha rojo cereza

Se dice que existe una mancha rojo cereza cuando al examinar el fondo de ojo se
aprecia una macula del ojo marcadamente roja. Esto se puede observar en una va-
riedad de enfermedades metabdlicas de trastornos de almacenamiento de lipidos
(tipo de grasa de la sangre) y cuando hay oclusion de la arteria central de la retina.

Microftalmia

Es una anomalia ocular en la que uno, o ambos, globos oculares tienen un tamarno
muy pequeno. Los casos de microftalmia intensa deben distinguirse de la anoftal-
mia. La microftalmia puede provocar pérdida de vision, segun el grado de afecta-
cion. Las personas con microftalmia pueden tener otras anomalias opticas, inclu-
yendo opacificacion ocular (vease catarata), y/o apertura reducida del ojo (apertura
de los parpados estrecha) y sobre todo colobomas en uno o ambos ojos. Ademas,
los individuos afectados pueden tener una microcornea, en la que esta es pequena
y su curvatura esta pronunciada. Entre una tercera parte y la mitad de los indivi-
duos afectados de microftalmia la tienen como parte de un sindrome que afecta a
otros érganos vy tejidos corporales. Cuando la microftalmia es aislada se dice que
es aislada o no sindromica (no forma parte de un sindrome). Puede estar causada
por mutaciones en muchos genes implicados en el desarrollo precoz del ojo, la
mayoria de los cuales no han sido identificados. Los cambios genéticos asociados
con microftalmia se han identificado solo en un numero muy pequeno de afectados.

Miopia
Dificultad para ver de lejos debido a un error en el enfoque visual. Las imagenes se
enfocan por delante de la retina y no sobre ella, lo que dificulta la vision de lejos.
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Este problema, aunque puede estar presente en los lactantes es dificil diagnosti-
carlo, al no dar manifestaciones pues los bebés no saben si ven bien o mal, por eso
habitualmente se diagnostica en la edad escolar.

Ptosis congénita

Es la caida del parpado superior y puede estar presente al nacimiento, denomi-
nandose entonces ptosis congénita. Depende de lo marcada que sea la caida del
parpado, este puede llegar a cubrir la pupila y con ello impedir la correcta vision.
Cuando el parpado caido afecta el campo visual la ptosis debe ser corregida tem-
pranamente para evitar la alteracion del desarrollo visual.

Pupila

Es el circulo pequeno y negro que esté en el centro del ojo y que se abre o se cierra
segun la cantidad de luz que le llega al ojo, funcionando asi como un diafragma.
Para ver el fondo de ojo (véase examen de fondo de 0jo) hay que dilatar la pupila
echando unas gotas especiales (llamadas midriaticos).

Retinoblastoma

Es un tumor maligno que afecta a la retina, en ocasiones es hereditario. En un 50%
de los pacientes esta mutacion se da por primera vez en la familia. Es causado por
una mutacion en un gen que controla como se dividen las celulas.

Retinopatia de la prematuridad (ROP)

Enfermedad ocular que puede ocurrir en los bebés muy prematuros, en la cual
tiene lugar un desarrollo anormal de vasos sanguineos en la retina del ojo. En este
problema, los vasos de la retina pueden dejar de crecer o crecen de manera anor-
mal hacia el interior del ojo.
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En los casos graves se puede desprender la retina de la superficie interior del ojo
y puede ocasionar péerdida de la vision (ceguera). En el pasado, el uso de oxigeno
en exceso para tratar problemas respiratorios en los bebés prematuros provocaba
esta alteracion del crecimiento vascular anormal en el ojo. En la actualidad, el mejor
control del oxigeno y de otros factores de riesgo, hace que este problema en sus
formas graves sea poco comun.

A todos los bebés nacidos con menos de 32 semanas de gestacion o que pesen
menos 1500 gramos al nacer se los examina en busqueda de esta enfermedad a
partir de las cuatro semanas de vida y, si esta presente, se gradua su gravedad
segun: la ubicacion en el ojo (zona), la severidad de la enfermedad (estadio), la ex-
tensiony la apariencia de los vasos (enfermedad plus). Algunos casos de retinopatia
del prematuro son leves y se corrigen solos, pero cuando la retinopatia alcanza un
grado de evolucion en la que existe riesgo de ceguera se trata con fotocoagulacion
laser. Con esta terapia se detiene el crecimiento de vasos sanguineos anormales y
se asegura que no se produzca un desprendimiento de retina.
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ORTROGRIPOSIS

Artrogriposis

Esta palabra quiere decir articulacion rigida, lo que produce una incapacidad para
su funcion y por tanto una fijacion del miembro. Cuando hay dos o mas articulacio-
nes rigidas al nacer se dice que el bebé tiene artrogriposis multiple congénita. Esta
no es una enfermedad sino un cuadro clinico (véase sindrome) que puede respon-
der a causas muy diversas que producen inmovilidad fetal por debilidad muscular
o por limitacion del espacio.

Condrodisplasia

Es una alteracion del crecimiento o del desarrollo del cartilago 6seo, que provoca
enanismo y que los huesos se curven o sean cortos.

Contractura articular

Alteracion en las articulaciones, en la que estas se encuentran rigidas pudiendo
los miembros adoptar posturas anomalas y dificultad importante en la movilizacion
articular (véase artrogriposis).

Deformacion

Es el cambio en el tamafo o la forma de una parte del cuerpo debido a fuerzas
mecanicas, en este caso, aplicadas sobre el mismo durante la vida fetal y ocasio-
nalmente en el periodo neonatal. Las deformaciones generalmente tienen lugar
durante el tercer trimestre de la gestacion. La expresion clinica puede ser tanto la
compresion de los tejidos blandos, como la nariz, los pabellones auriculares etc,,
como la afectacion del sistema musculoesquelético; torsion, arqueamiento de los
huesos largos o limitacion del movimiento articular (artrogriposis).
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Distrofia mioténica congénita

Es una enfermedad de herencia autosomica dominante que no solo afecta al mus-
culo, sino que puede afectar a otros organos. La forma congeénita se hereda a traves
de la madre y durante la gestacion, el bebeé tiene escasos movimientos y la madre
presenta exceso de liquido amniotico (polihidramnios). Al nacimiento, el bebé pre-
senta hipotonia, debilidad facial y general, problemas respiratorios y alimenticios,
y en ocasiones contracturas articulares multiples (artrogriposis multiple congéni-
ta). Durante la nifiez, los nifnos con distrofia miotonica congénita presentan con fre-
cuencia trastornos en el aprendizaje, retraso mental (véase discapacidad cognitiva)
y muchas veces problemas de conducta.

Esta enfermedad se debe a una mutacion en la que existe un aumento de las repe-
ticiones del trinucledtido citosina-timina-guanina (CTG) en la region g13.3 del cro-
mosoma 19. En esta enfermedad existe una gran variabilidad en las repeticiones en
una misma generacion y entre generaciones de la misma familia. Dependiendo del
numero de repeticiones se puede tener una clinica diferente: la distrofia miotonica
puede pasar desapercibida si el numero de repeticiones es bajo o, por el contrario,
si el numero de repeticiones es alto, llegar a presentar una expresion clinica muy
grave. Los bebés con esta enfermedad presentan un numero alto de repeticiones
muy superior que aquellos que tendran la forma no congénita de la distrofia mio-
tonica.

Distrofia muscular congeénita

Son un conjunto de enfermedades hereditarias en la que los musculos estriados
son debiles por degeneracion progresiva de estos y que comienzan antes de los
dos anos de edad. Pueden afectar a los musculos del cuerpo encargados del mo-
vimiento, produciendo de forma progresiva dificultad para realizar movimientos vo-
luntarios, y también al musculo cardiaco y producir alteraciones del corazon. La
mayoria de los pacientes finalmente pierde la capacidad de caminar.

Todas las distrofias musculares son de origen genético e implican una mutacion
en uno de los genes que programan proteinas esenciales para el normal funciona-
miento del musculo. Ademas de las formas congénitas, otros tipos de estas enfer-
medades del musculo pueden presentarse en en la ninez o en el adulto y, por tanto,
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estos trastornos varian en funcion de la edad en que se inician, y de la gravedad y el
patron de musculos afectados, pero todas las formas empeoran a medida que los
musculos degeneran y se debilitan progresivamente.

Miastenia congénita

Es una enfermedad genetica producida por una alteracion de la transmision de la
informacion del nervio al musculo (unidn neuromuscular). La sintomatologia de la
miastenia congénita esta presente desde el nacimiento e incluye debilidad facial,
ptosis y alteraciones de la deglucion. Durante los primeros meses de vida presen-
tan debilidad de extremidades, retraso del desarrollo motor y frecuentes episodios
de aspiracion y/o atragantamiento, e incluso fracaso respiratorio agudo. Hay varios
tipos diferentes de miastenia congénita, cada uno con diferente alteracion en la
union neuromuscular. El patron de herencia, los sintomas clinicos, la electrofisiolo-
giay la respuesta a la terapéutica varian dependiendo del tipo.

Fiora musculor

MOPOTIO

Miastenia neonatal transitoria

Se produce en un 10-15% de los bebés nacidos de madres con miastenia gravis
autoinmune. Los anticuerpos de la madre que cruzan la placenta en los periodos
finales del embarazo son los causantes de esta condicion. Dentro de los primeros
dias del nacimiento, los neonatos tienen llanto débil o dificultad para succionar; se
presentan con debilidad generalizada y en ocasiones requieren ventilacion mecani-
ca. A medida que esos anticuerpos maternos son eliminados, los sintomas gradual-
mente desaparecen, usualmente en pocas semanas, y €l bebe es completamente
normal posteriormente.

Miopatia congénita

Este téermino designa un grupo de enfermedades propias del musculo, que son
poco frecuentes y de origen genético. Estas enfermedades afectan al funciona-
miento de las fibras musculares, por lo que se expresan por la presencia de hipo-
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tonia, debilidad (déficit de fuerza) e hiporreflexia desde el nacimiento. Los bebeés
que la padecen también presentan problemas respiratorios por la debilidad de los
musculos necesarios para respirar, y en ocasiones debilidad de los musculos ocu-
lares y alteraciones del movimiento ocular. Cuando se inician durante la vida fetal, al
nacimiento el bebé puede presentar rasgos fisicos y contracturas articulares (artro-
griposis) que indican que dicha miopatia redujo considerablemente el movimiento
del feto intrautero.

El curso en general de las miopatias congénitas no es progresivo, a diferencia de
lo que ocurre en las distrofias musculares. Las miopatias congénitas no tienen una
causa genética unica y cursan de manera diferentes segun cual sea la causa. El
diagnostico se confirma mediante una biopsia del musculo que muestra alteracio-
nes caracteristicas observadas al microscopio. De acuerdo a la alteracion apreciada
se distinguen diferentes enfermedades incluidas en el grupo de miopatias conge-
nitas: miopatia miotubular, miopatia hemalinica, miopatia centronuclear, miopatia
multicore. No existe tratamiento curativo, las medidas terapéuticas van encamina-
das a mejorar los sintomas y evitar las complicaciones.

Miotonia

Es una contraccion muscular sostenida y persistente con lenta relajacion. El feno-
meno es independiente de que la estimulacion del musculo sea eléctrica o me-
canica. Este signo es muy raro en el neonato. En el electromiograma se aprecia
una descarga eléctrica continua del musculo post estimulacion. Este fendmeno se
atribuye a una anomalia de la membrana muscular.

Neuropatia

Es la afectacion de los nervios periféricos (vease sistema nervioso periferico), lo que
da lugar a alteracion del tono muscular (hipotonia), hiporreflexia, ausencia de refle-
jos primitivos y debilidad muscular. Para saber el tipo de neuropatia suelen realizar-
se estudios neurofisiologicos y la biopsia del nervio, ademas del estudio genético
cuando se sospechan determinadas patologias de este origen.

NeNe
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Paralisis del diafragma

Es cuando la inervacion del diafragma (musculo respiratorio que separa la caja to-
racica del abdomen) esta alterada y este musculo no se mueve. La paralisis de este
importante musculo respiratorio inervado por el nervio frénico es por lo general
unilateral y esta presente en un 5% a un 10% de los neonatos con paralisis del plexo
braquial. Por ello, en todo recien nacido con paralisis braquial congénita se busca
una posible lesion del nervio frénico. Otras causas de lesion del nervio frénico son
la cirugia cardiotoracica; el cierre quirurgico del ductus arterioso en los neonatos
prematuros y la cirugia extracorporea en recién nacidos a término. La lesion del
nervio fréenico tambiéen puede producirse tras la colocacion de tubos de drenaje
para aliviar un pneumotorax. La manifestacion de la paralisis del plexo braquial es
la dificultad respiratoria detectada al nacimiento o poco después caracterizada por
respiracion rapida y en ocasiones cianosis. Esta paralisis tiende a resolverse espon-
taneamente en meses.

Plexopatia braquial

Es una forma de neuropatia periférica en el recién nacido que se presenta cuando
durante el parto y mas rara vez intrautero se dana el ramillete de nervios que en
conjunto constituyen el denominado plexo braquial. Las lesiones del plexo braquial
vienen acompanadas de trastornos funcionales en la movilidad y la sensibilidad del
brazo a diferentes niveles segun la parte del plexo que se lesione.

Paralisis completa del plexo braquial

Es la forma mas severa de la lesion de un grupo de nervios, el plexo bra-
quial, que inervan el brazo. La lesidén produce una debilidad flacida de toda
la extremidad superior, con ausencia completa de movimientos del brazo y
la mano. Ademas, existe una pérdida de reflejos miotaticos (osteotendinosos)
completa y una pérdida de la sensibilidad en el brazo y en toda la mano. El
pronostico depende de la gravedad de la lesidon de las raices nerviosas que
constituyen el plexo braquial y de la extension de la lesion. Pueden observar-
se tambiéen cambios vasomotores en la piel de la extremidad (enrojecimiento
o palidez).
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La lesion total del plexo puede tambien cursar con una debilidad para elevar
el parpado y un menor tamano de la pupila de ese lado (sindrome Horner), y
una perdida de la sudoracion de la cara dificil de constatar. Estas manifesta-
ciones son en el mismo lado que el brazo con paralisis. La coexistencia del
Sindrome Horner es un factor prondstico adverso.

Paralisis de Erb

Es una paralisis del brazo que se produce por lesion de la parte superior
del plexo braquial (ramillete de los nervios que inervan el brazo y la mano)
durante el parto. Esta es la lesion mas comun del plexo braquial y constituye
alrededor del 90% de los casos de plexo braquial con dano que se produ-
cen durante el parto. Esta lesion da lugar a que el brazo afectado se quede
pegado al cuerpo sin poder separarlo y la muneca flexionada al existir una
incapacidad para separar y elevar el hombro, flexionar el codo y realizar la
supinacion del antebrazo y una limitacion en la extension de la muneca y de
los dedos. La mayoria de bebées que presentan paralisis de Erb recuperan
completamente la fuerza, la movilidad y la sensibilidad del brazo antes de los
12 meses. Vigilar si se da esta recuperacion durante la infancia temprana tie-
ne una importancia capital para predecir que no quedara ninguna limitacion PORGLISIS DE FRR
en la funcion del brazo.

Paralisis de Klumpke

Es una paralisis del brazo que se produce por lesion de la parte inferior del
plexo braquial (ramillete de los nervios que inervan el brazo y la mano) dando
lugar a que la limitacion esté limitada a la porcion distal del miembro: la mano
no pueda cerrarse.

Paralisis del nervio radial

El nervio radial es la rama méas grande del plexo braquial y principal responsable
de la inervacion de los musculos extensores de la extremidad superior. La lesion
del nervio radial es la mononeuropatia (afectacién de un solo nervio) mas frecuente
en el neonato. El principal mecanismo patogénico es la compresion del nervio in-
trautero por bandas amnioticas o bien por malposicion del miembro. Al nacimiento,
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la lesion de este nervio puede ocurrir por fractura del humero. La expresion clinica
depende de la altura a la que se lesiona el nervio. El signo clinico mas caracteristico
de la paralisis radial es la posicion caida de la mano. El nino no es capaz de exten-
der la mano por debilidad de los musculos extensores de la muneca y los dedos.
Ademas, tampoco es capaz de separar o extender el pulgar. Como el nervio radial
no inerva los musculos de la mano que causan la flexion de los dedos, la flexion y el
cierre de la mano no estan alterados.

Pies zambos

Es una alteracion en la posicion de los pies, en la que el talon mira hacia abajo, y
el resto del pie esta girado hacia dentro. En la mitad de los casos ambos pies son
zambos. Esta una posicion rigida de los pies no se corrige de forma completa con
la movilizacion pasiva y precisa tratamiento traumatolégico con movilizaciones pa-
sivas y escayolas y en otros casos tratamiento quirurgico.

Prader-Willi (sindrome)

Es una enfermedad genetica causada por anomalias en una region critica del brazo
largo del cromosoma 15 (15011-g13). La mayoria de los casos son esporadicos y la
recurrencia familiar es muy infrecuente. En el periodo neonatal la enfermedad se
caracteriza por hipotonia grave, problemas de succion y deglucion, y rasgos faciales
caracteristicos. Durante los dos primeros anos presentan retraso del desarrollo mo-
tor. Después de esta fase inicial, aparecen los signos mas llamativos: aumento de
apetito y ausencia de sensacion de saciedad con la comida lo que suele conducir a
obesidad grave, baja estatura, retraso puberal, asi como a dificultades de aprendi-
zaje y graves problemas de conducta y/o psiquiatricos. Actualmente, el diagndstico
precoz, la atencion temprana (fisioterapia y estimulacion precoz) y la administracion
de la hormona del crecimiento junto con el tratamiento multidisciplinar han mejora-
do mucho la calidad de vida de los nifos afectados.
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LESIONES VOSCULORES
Hemangiomas y malfornaciones vasculares

GPLOSIO CUTIS

Albinismo

Es una enfermedad hereditaria en la que los ojos, la piel y el pelo estan pobremen-
te pigmentados y son por ello muy claros. Existen diferentes tipos de albinismo y
no todos los ninos con esta enfermedad son rubios y tienen pelo y ojos claros. La
herencia de esta enfermedad es autosémica recesiva (véase herencia autosomica
recesiva) por lo que ambos padres han de ser portadores de la enfermedad para
que esta enfermedad se presente en sus hijos. La forma mas grave de albinismo se
denomina albinismo oculocutaneo y los ninos con éste tipo de albinismo tienen
cabello, piel muy claros y el color del iris es muy claro o rosado, y presentan proble-
mas en la vision.

Angioma

Es una lesion cutanea de coloracion rosada a rojo vinosa, a veces planay a veces
sobre elevada que se debe a la agrupacion de pequenos vasos sanguineos. Puede
estar presente o aparecer poco despues del nacimiento. Hay diversos tipos y rara
vez tienen un efecto mayor que el estético. Los angiomas tienden a remitir tras una
fase de crecimiento y una fase de estabilizacion. En ocasiones, cuando los angio-
mas son muy grandes y deformantes, se tratan con propranolol. Cuando finalmente
desaparecen, en la mayoria de los casos lo hacen sin dejar practicamente senal de
su existencia.

Aplasia cutis

Es una lesion caracterizada por la ausencia de la piel en un area del cuerpo, gene-
ralmente en una zona del cuero cabelludo. Esta lesidn se visualiza desde el mo-
mento del nacimiento como una ulcera bien delimitada solitaria o multiple, gene-
ralmente de forma oval o circular, de tamano variable. A veces esta cubierta por
una escara densa y negruzca o bien por un tejido fibroso cicatricial. EL area donde
asienta no tiene pelo o0 se muestra como una zona de calvicie. Esta lesion cutanea
puede presentarse asociada con otras anomalias congénitas e indicar la existencia
de una enfermedad genética.
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Dermatoma

Es una zona de piel cuya sensibilidad es recogida por un nervio cutaneo.

Hipertricosis

Exceso de vello corporal (pelo). Las alteraciones del pelo rara vez se presentan
como defectos aislados, y la hipertricosis puede estar presente en algunos sindro-
mes con alteraciones genéticas o cromosémicas como los sindromes: Cantu, Cor-
nelia de Lange, trisomia 18, o en la hemihipertrofia congénita. Los recién nacidos la-
tinoamericanos pueden presentar hipertricosis como una variante de la normalidad.
En la diastematomielia, una malformacion que consiste en un desdoblamiento de
la medula espinal, se aprecia un mechon de pelo en la zona lumbar de la columna.

Hipomelanosis

Alteracion de la piel en la que hay una decoloracion por falta de pigmentacion de-
bido al deficit de melanina (el pigmento que da color a la piel, pelo y 0jos). Si son
varias las areas de la piel que muestran poca pigmentacion, es importante descartar
que este signo clinico forme parte de un sindrome mas complejo que curse con
alteracion del sistema nervioso (retraso mental o discapacidad cognitiva, convulsio-
nes). Es por ello que cualquier nifo con areas de piel 0 manchas hipomelanodticas
(hipopigmentadas) merece un estudio medico.

Incontinencia pigmenti

Es una enfermedad cutanea transmitida de padres a hijos que se hereda de forma
dominante ligada al cromosoma X (véase cromosomas). Por ello, los nifios suelen
fallecer intrautero, presentandose la enfermedad casi exclusivamente en ninas. La
enfermedad afecta a la piel, el cabello, los dientes, los ojos y el cerebro. La afec-
tacion de este ultimo da lugar a que estas nifias presenten discapacidad cognitiva,
paralisis cerebral, convulsiones. Actualmente no hay un tratamiento especifico y el
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cuidado esta dirigido hacia mejorar o aliviar los sintomas. Como hoy se conoce el
gen que origina la enfermedad, el diagnostico prenatal es posible si la madre esta
identificada como enferma.

Manchas café con leche

Son lesiones en la piel hiperpigmentadas de color marron claro con bordes bien
delimitados. Cuando son abundantes y estan presentes en axilas e ingles, puede
existir una enfermedad genética en el nino; neurofibromatosis tipo I. La NF1 es una
de las enfermedades hereditarias mas comunes que se caracteriza por la presencia
de manchas cafe con leche, tumores subcutaneos, alteraciones en el iris y una ma-
yor predisposicion al desarrollo de tumores de las vainas de los nervios periféricos
(neurofibromas y neuromas plexiformes). También se pueden observar deformacio-
nes oseas, asi como la aparicion de tumores malignos y alteraciones en la memoria
y el aprendizaje. Muchos de las caracteristicas de la enfermedad se aprecian segun
la edad, pero son las manchas cafée con leche y los antecedentes familiares los
hallazgos mas tempranos que pueden ser detectados. En nifos el tumor mas fre-
cuente se ubica tipicamente en el nervio optico. Esta enfermedad es de herencia
autosomica dominante pero con expresividad muy variable, aun dentro de la misma
familia.

Nevo

Este término se utiliza en medicina para designar lo que habitualmente se llama
lunar. ELnevo es una mancha por lo general pequenfa, redondeada, de color marrdn,
Mmas o menos intenso, y a veces ligeramente abultada, que se debe a un exceso de
pigmentacion o bien a una proliferacion de distintos tipos de células en la piel.

Segun su color o distribucion se distinguen diferentes tipos de nevos:

Klippel-Trenaunay-Weber (sindrome)

Se caracteriza por la presencia de malformaciones capilares asociadas con
malformaciones venosas y linfaticas, varicosidades de distribucion inusual y
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agrandamiento de un miembro; los tejidos blandos y los huesos adyacentes
a las alteraciones vasculares aumentan de tamano. Las lesiones cutaneas
estan presentes desde el nacimiento. Estos ninos tienen un desarrollo neu-
rologico normal y no cursan con ninguna predisposicion conocida de cancer.

Nevus acromico o despigmentado

Es un area de piel poco pigmentada y bien circunscrita que puede presen-
tarse como un parche pequeno, con diferentes morfologias o tratarse de le-
siones multiples que se distribuyen en un solo lado del cuerpo. Cuando los
neonatos o lactantes presentan multiples nevos acromicos o si estos estan
distribuidos en cuadrantes o siguiendo lineas, entonces el nevo acromico tie-
nen mayor probabilidad de asociarse con anomalias o malformaciones tanto
cutaneas como neurologicas (convulsiones y discapacidad cognitiva).

Nevo epidermico

Es una anomalia en el desarrollo de la epidermis, la capa mas superficial de
la piel. Se manifiesta como una lesion verrugosa de la piel, Unica o multiple,
de uno a varios centimetros de diametro de color marron oscuro o pardo gri-
saceo. En el 60% de los casos esta presente en el momento del nacimiento
y tiende a crecer lentamente durante la infancia y distribuirse siguiendo un
patron lineal (lineas de Blaschko). El sindrome del nevo epidéermico consis-
te en la asociacion del nevo epidérmico generalizado, con otras anomalias
del desarrollo y pueden asociarse a manifestaciones esqueléticas como ci-
foscoliosis y sindactilia; neurologicas como atrofia cortical (destruccion de la
corteza cerebral), retraso mental (véase discapacidad cognitiva), epilepsia,
asi como alteraciones auditivas y oculares. Estos pacientes pueden presen-
tar otras anomalias cutaneas asociadas al nevo epidérmico como angiomas,
manchas café con leche, nevos y nevos melanociticos.

NEVO EPIDERMCO

Nevo de Ito

Es una mancha en la piel de la cara de color azulado-marron, de forma re-
ticulada o geografica, localizada en la zona de la clavicula o parte alta de la

espalda. NEVO DE ITO
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Nevo de Ota

Es una hiperpigmentacion que afecta a la piel de una region de la cara y
el ojo. En la piel de la cara se observan una serie de manchas de color gris
azulado de limites imprecisos y extension variable que se distribuye siguien-
do la distribucion del nervio trigémino. Es mas frecuente en mujeres que a
hombres y en la mitad de los casos el nevo esta presente en el momento
del nacimiento y, en el resto, aparece alrededor de la pubertad. Las man-
chas permanecen durante toda la vida. Las complicaciones de este nevo
son raras y no aparecen en la infancia, pero este nevo tiene riesgo de que
aparezca un glaucoma y también estos pacientes estan mas predispuestos
que la poblacién genera a desarrollar melanoma ocular (tumor maligno mas
grave de la piel o en los tejidos del ojo). Por ello es recomendable una revi-
sion ocular periddica.

Nevo en vino de Oporto

Es una mancha en la piel de color rojo mas o menos intenso, que, aunque
puede aparecer en cualquier parte del cuerpo, es mas frecuente en cara,
cuello y cuero cabelludo. Este nevo se asocia a un gran numero de sindro-
mes complejos y particularmente puede ser un signo de un sindrome como
el sindrome de Sturge-Weber o del Klippel-Trenaunay-Weber.

Nevo flamigero o nevus flammeus

Es la mancha cutanea conocida coloquialmente como “marca de la ciguena”,
y €s una mancha salmon o color rosado que se hace mas evidente cuando
el nifo llora. Son extremadamente frecuentes y facilmente reconocibles en
los recién nacidos. Es de herencia autosomica dominante y se localiza habi-
tualmente en la nuca y zona medio-frontal, entre ambas cejas o a nivel de la
nuca. Tiende a hacerse inaparente en los primeros anos de vida.

Nevo melanocitico congenito

Es una mancha en la piel de color marron oscuro que esta presente al na-
cimiento y a menudo cubierta tambien de pelo grueso. Pueden ser lisos o
rugosos. Son realmente tumores benignos y son el tipico lunar que casi todos
tenemos. Si bien no son frecuentes en la piel del bebé y cuando se ven se
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denominan congeénitos. Un nevo pigmentado gigante mide mas de 20 cmy
por lo general se presenta asociado a otros nevos satélites al nevo principal.
Los nevos mas grandes conllevan riesgo de malignizacion o invasion de las
células melanociticas el cerebro, por lo que precisaran seguimiento y en los
casos mas grandes reseccion.

Sturge-Weber (sindrome)

Este trastorno neurocutaneo no hereditario se caracteriza por malformacion
capilar en las meninges y mancha “en vino de Oporto” en el territorio facial.
Las anomalias vasculares pueden afectar a los vasos de la capa vascular del
ojo y producir glaucoma. La malformacion capilar en las meninges origina
lesiones cerebrales corticales que pueden dar lugar a convulsiones y otros
sintomas neurologicos como hemiparesia y hemianopsia. Aunque tradicio-
nalmente se piensa en este sindrome cada vez que un bebé presenta una
mancha facial en vino de Oporto, solo una minoria de estos ninos tienen un
Sindrome Sturge-Weber.

Piebaldismo

Alteracion hereditaria dominante en la que hay areas del cuerpo que muestran falta
de pigmentacion en la piel y el pelo. Se debe a la falta de melanocitos, las células
que producen melanina, en dichas zonas o parches de piel sin color y afectan sobre
todo al tronco, la cara y particularmente a la frente. Puede asociarse con otras alte-
raciones como anemia, esterilidad y defectos en neuronas, intestino u oido.

Trastornos neurocutaneos

Bajo este término se incluyen un grupo muy diverso de enfermedades hereditarias
que cursan, por lo general, con manifestaciones en la piel y el sistema nervioso.
Estas enfermedades son complejas y afectan muchas veces a numerosos 6rganos
y un fenotipo determinado puede responder a diferentes genes y un gen puede
expresarse con varios fenotipos diferentes. La expresion clinica varia con la edad y
durante la nifez precisan de la atencion de diversos especialistas.

dlcuomrlo v

NEVO MELONOCITICO






Cuidado del bebe
Y Otros




N@ Ne 15 CUIDADO DEL BEBE Y OTROS

/

. dccionario

T e

ONOLGESIO NO FORMACOLOGICO

Analgesia no farmacologica

Bajo este téermino se incluyen una serie de medidas terapeuticas que tienen como
objeto la reduccion del dolor y que no conllevan la administracion de medicamen-
tos. Entre las medidas que se utilizan con frecuencia en el neonato destacan: la
administracion oral de sacarosa, la succion de una tetina, la lactancia materna, la
contencion (sujecion suave) y el metodo madre canguro.

Analgésicos

Son los medicamentos que se utilizan para preveniry tratar el dolor. Existen diferen-
tes tipos de analgésicos que se utilizan de forma segura en el neonato.

Antibioticos
Son los medicamentos utilizados para prevenir y/o combatir las infecciones produ-
cidas por bacterias.

Anticonvulsivantes

Son también conocidos como farmacos antiepilépticos por ser medicamentos que
evitan, disminuyen o interrumpen las convulsiones.

Apnea (pausas)

Episodio agudo en el que el nino deja de respirar durante mas de 20 segundos,
presentando entonces disminucion de la oxigenacion y de los latidos del corazon
(frecuencia cardiaca). Son mas frecuentes en los niflos nacidos prematuramente.
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Bacteria

Es un tipo de microorganismo que puede causar infeccion grave. Hay muchas cla-
ses de bacterias, no todas causan enfermedades infecciosas. Algunas de las que
causan enfermedades al recién nacido se adquieren en el momento de nacer y
otras durante el ingreso del nino. Las bacterias patogenas mas frecuentes en los
bebés son el Estreptococo del Grupo B, el Escherichia coli y el Estafilococo. Las
infecciones bacterianas se tratan con antibioticos.

Bilirrubina

Es un pigmento amarillo que se forma en el higado y que se encuentra en pequenas
cantidades en la sangre. Cuando aumenta su concentracion da un color amarillo
a la piel que se denomina ictericia. Cuando un bebé tiene ictericia se vigilan los
niveles de bilirrubina en sangre para asegurase que no aumenten mucho, porque
niveles muy altos puede ser perjudiciales y producir dano cerebral (véase encefa-
lopatia por bilirrubina).

Calidad de vida

Es la percepcion que uno tiene sobre como es su vida. Existen escalas para medir
la calidad de vida y explorar la percepcion subjetiva que tienen el paciente y sus
familiares sobre su grado de bienestar y otras dimensiones vitales similares.

Consentimiento informado

Es el acto por el cual el medico responsable de la atencion del bebé le explica
los riesgos que conllevan los procedimientos que se van a llevar a cabo al recién
nacido, que pueden ir desde una intervencion quirurgica a una exploracion com-
plementaria. Una vez que los padres han entendido la informacion, en ocasiones se
solicita firmar conjuntamente el médico y los padres o tutores un documento por
escrito.

NeNe
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Arterias

Son los vasos del cuerpo por los que circula la sangre que lleva oxigeno. A veces
para controlar mejor a los ninos graves se pone un catéeter en el interior de una de
ellas. De las arterias se pueden extraer muestras para analisis y administrar algunos
sueros. Las arterias que se canalizan con mas frecuencia en los recién nacidos son
las arterias umbilicales, que son las que van desde la placenta al nifo, a traves del
cordon umbilical. Al nacer se pueden ver al cortar el cordon umbilical y cuando se
necesita se introduce un catéter por alguna de ellas.

Colapso neonatal

Véase Eventos de Aparente Amenaza a la Vida (ALTE).

Consulta de seguimiento

con este nombre los médicos neonatologos se refieren a una actividad especifica
realizada en un despacho o sala en la que se controlan a los nifios nacidos muy
prematuramente o a aquellos que han estado gravemente enfermos con el fin de
detectar precozmente problemas en su desarrollo.

CPAP
CPOP con

mascarila wi Acronimo que responde a las siglas en inglés de “presion positiva continua en la via

0 aerea’. La CPAP es un tratamiento que aporta aire bajo presion a la via respiratoria
: del neonato, a través de mascaras o dispositivos en la nariz o en boca-nariz. Este
tratamiento permite mantener la traquea y los alveolos del pulmon abiertos, lo que
permite una mejor ventilacion y previene el cierre de las vias respiratorias, que son

* S frecuentes en los bebés prematuros por su inmadurez pulmonar.
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Displasia broncopulmonar

Enfermedad del pulmon que aparece con frecuencia en los ninos prematuros y se
caracteriza porque necesitan suplementos de oxigeno mas alla de los 28 dias de
vida. Segun el momento en que ya no necesitan suplemento de oxigeno se clasifica
su gravedad como: leve, moderada o grave.

Duelo

Es el proceso de adaptacion emocional que se produce tras una mala noticia sobre
la salud del hijo o la muerte de este. Durante el duelo los padres tienen todo tipo
de sentimientos de afliccion, como tristeza, dolor, pena y sufrimiento. Este proceso
de adaptacion emocional a la pérdida de un ser querido normalmente es transitorio
y se supera. A toda esta etapa que va desde el inicio a la superacion los psicologos
la denominan fase de elaboracion del duelo. Algunas condiciones que influyen en
como se elabora el duelo y las consecuencias que este tiene son la duracion de
la enfermedad, el caracter de la muerte, el soporte social de las familias, las ideas
filosoficas, espirituales o religiosas y la atencion prestada al nifo y la familia durante
el proceso. El haber tenido contacto con el hijo, tener cosas que han sido suyas (su
mantita, juguetes..) y disponer de fotografias pueden ayudar a una positiva elabora-
cion del duelo en caso de fallecimiento.

Enfermedad hemolitica del recien nacido

En esta enfermedad se destruyen rapidamente las células sanguineas del bebé
recién nacido, lo cual puede causar grave hiperbilirrubinemia (véase bilirrubina)
y anemia. Esta enfermedad se puede presentar cuando la madre y el feto tienen
grupos sanguineos diferentes (lo que se denomina “incompatibilidad”). Entonces, la
madre produce sustancias llamadas anticuerpos que destruyen los globulos rojos
del bebé.

La forma mas comun de enfermedad hemolitica del recién nacido es la incompa-
tibilidad de los grupos sanguineos ABO, que generalmente no es muy grave, o la
menos comun la incompatibilidad del grupo RH, que es mas grave.

NeNe
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EQUIPOS DE ENFRIGMENTO

FONENDOSCOPIO - ESTETOSCOPIO

Equipo de enfriamiento

Es el equipo téecnico que permite reducir y mantener estable la temperatura del
recien nacido a 33-34°C y posteriormente aumentarla hasta 36'5-37°C (vease hipo-
termia terapeutica).

Equipo de profesionales que cuida al bebé

Es el grupo de profesionales de diferentes disciplinas (neonatologia, enfermeria,
auxiliares de enfermeria, neurologia, psicologia, atencion temprana..) que atienden
al bebé y a su familia.

Extubacion

Es la retirada de un tubo colocado en la traquea y conectado a una maquina que
ayuda al nifio a respirar.

Farmacos

Es lo mismo que decir medicamentos. Son sustancias que los médicos prescriben
para tratar las enfermedades o sus manifestaciones.

Fonendoscopio

Instrumento meédico que se utiliza para escuchar los latidos cardiacos y la entrada
de aire en los pulmones.
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Fototerapia

Es el empleo de una lampara de luz visible especial, que se utiliza para que los
ninos eliminen la bilirrubina (véase) cuando hay ictericia. Para ello se expone la ma-
yor cantidad de su piel a la luz y se protegen sus ojos con unas gafas durante la
exposicion.

Fisioterapia

Es la disciplina del area de las ciencias de la salud que ofrece al bebé una alterna-
tiva terapeéutica no farmacologica, dirigida a paliar sintomas y mejorar su funcion
motora por medio del masaje, movilizaciones y gjercicios. El profesional que realiza
la fisioterapia a los bebés se denomina fisioterapeuta.

FOTOTEROPIOL

Globulos blancos

También se les llama leucocitos. Son las células de la sangre que se encargan de
la defensa del organismo frente a las infecciones. Sugieren alteraciones tanto los
valores muy elevados (leucocitosis) como los valores muy bajos (leucopenia).

Globulos rojos

Tambien llamados hematies. Son las células que se encargan de llevar el oxigeno
que necesitan las células de los diferentes tejidos del organismo. La molécula que
transporta el oxigeno es la hemoglobina. Cuando la hemoglobina esta baja habla-
mos de que el bebé tiene anemia y cuando la hemoglobina tiene valores por enci-
ma de lo normal hablamos de policitemia.
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Glucosa

Sustancia comunmente llamada azucar que circula por la sangre y cuya funcion prin-
cipal es aportar energia a todos los tejidos. Es importante que esté en niveles norma-
les (50-120 mg/dl) ya que es un nutriente esencial para el cerebro, por ello durante
el ingreso en los periodos mas criticos y graves de los neonatos se determina con
frecuencia los niveles de esta sustancia. Se realiza mediante pequenas muestras de
sangre capilar (extraidas de punciones de talén), o de sangre venosa o arterial.

Hiperglucemia

Nivel alto de glucosa en sangre. Cuando los recien nacidos estan ingresados
en el hospital es frecuente que se realicen controles frecuentes de glucemia
(azucar en la sangre) para vigilar si las concentraciones en sangre estan al-
teradas. La causa mas frecuente en periodo neonatal es el aporte excesivo
mientras el bebe esta con nutricion parenteral, pero tambien puede ocurrir
por intolerancia transitoria a la glucosa, y en ocasiones por estrés.

Hipoglucemia

Es cuando la concentracion de glucosa en la sangre esta por debajo de los
valores normales. Cuando los recién nacidos estan ingresados en el hospital
es frecuente que se realicen controles frecuentes de glucemia, para vigilar
si la glucemia en sangre (azucar en la sangre) esta en concentraciones nor-
males (50-120 mg/dl). Episodios repetidos de hipoglucemia pueden producir
alteracion en el cerebro, ya que la glucosa es el principal elemento usado por
las células del cerebro para funcionar. Se podria decir que es como la “gaso-
lina" de nuestro cerebro. Cuando la madre tiene diabetes o la ha presentado
durante el embarazo, o en determinadas situaciones del bebé, como cuando
éste tiene un peso excesivo o bien un peso esta por debajo de lo habitual
para su edad gestacional y sexo o ha habido una disminucion de oxigeno
en sangre (hipoxemia) o una disminucion del riego sanguineo, entonces hay
mas posibilidades (riesgo) de hipoglucemia en el bebé. En estos casos, los
profesionales sanitarios realizan controles frecuentes de glucemia en sangre
obtenida directamente de las venas o de los capilares (tras un pinchacito en
el talon del pie). Mantener la glucemia en sangre en valores normales ayuda
a proteger el cerebro.
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Hamartoma

Es una proliferacion de células, que adoptan la forma de un nodulo o abultamien-
to semejante a un tumor benigno y que corresponden a tejidos normales que se
encuentran habitualmente en el area del cuerpo afectada, crecen como una masa
desorganizada y en ocasiones alcanzan gran tamano.

Hemoglobina

Componente a base de proteina de las celulas rojas de la sangre (hematies) cuya
principal responsabilidad es el transporte de oxigeno.

Hipertermia

Aumento de la temperatura. Cuando la temperatura esta entre 37-37.9°C se deno-
mina febricula y cuando es superior a 38°C hablamos de fiebre. Entre las causas
mas frecuentes de hipertermia/fiebre en el recién nacido estan la falta de ingesta/
aportes (via digestiva o intravenosa) que causa deshidratacion, la excesiva tempe-
ratura ambiental en la que se encuentra el bebg, las infecciones, y en ocasiones las
hemorragias cerebrales importantes.

Hipoalgesia

Disminucion de la sensacion de dolor.

Ictericia

Es la coloracion amarillenta de la piel, los ojos y las mucosas debida a un aumento
de la bilirrubina. EL que haya ictericia en un bebeé significa que hay un aumento de la
bilirrubina en su sangre (hiperbilirrubinemia). Por lo general, la ictericia aparece en
la cara y luego pasa al pecho, el abdomen, los brazos y las piernas, a medida que
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aumentan los niveles de bilirrubina. En los bebés de piel oscura la ictericia puede
ser mas dificil de detectar. En los recién nacidos la ictericia es muy frecuente tanto
en los nacidos a término como en los pretérmino y puede ser de dos tipos: fisiolo-
gica y patologica. Entre las patologicas la causa mas grave y frecuente es la enfer-
medad hemolitica del recién nacido. El blanco de los ojos también puede tener un
color amarillento. Cuando el aumento de bilirrubina es muy alto hay riesgo de dano
cerebral con importantes consecuencias neurologicas (véase kernicterus), que in-
cluyen la paralisis cerebral discinética y sordera (hipoacusia).

La ictericia generalmente se trata antes de que exista peligro de dano cerebral. El
tratamiento para reducir los niveles de bilirrubina en sangre consiste en desvestir
al bebe y colocarlo bajo una luz especial (véase fototerapia). En algunos casos, si el
bebé tiene niveles muy altos de bilirrubina, el médico le reemplazara la sangre con
una transfusion (véase exanguinotransfusion). No se recomienda exponer el nifio al
sol como medida para disminuir la ictericia.

Incubadora de transporte

Es una cuna con carcasa transparente, que se utiliza para trasladar al recién nacido
de forma aislada y garantizarle la humedad y el calor que necesite. Puede suminis-
trar oxigeno y ventilacion mecanica (respirador) durante todo el traslado. De esta
manera, asegura las mejores condiciones para el recién nacido durante el viaje.

Inmaduro

Este término se aplica con frecuencia a los neonatos que nacen prematuramente
porque aun sus organos no estan preparados para asumir todas las funciones.

Inotropicos

Son los medicamentos administrados al recien nacido que ayudan al corazon a im-
pulsar mas eficazmente la sangre hacia todo el cuerpo. Los mas usados en neona-
tologia son dopamina y dobutamina.
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Intubacion

Es una técnica que consiste en introducir un tubo en la traquea del nino. Esta accion
se realiza para poder suministrar un volumen de gas (aire y oxigeno en concentra-
ciones variables) a los pulmones del nino mediante un ventilador y asi ayudarle a
respirar.

Limitacion-adecuacion del esfuerzo terapéutico

En ocasiones los profesionales que cuidan al bebé se plantean dudas sobre los bene-
ficios de los tratamientos que le estan aplicando. En esas ocasiones los profesionales
conjuntamente con los padres pueden decidir que lo mejor para el bebée es entrar en
un programa de cuidados paliativos y no aplicar, o bien retirar, algunos tratamientos
a pesar de que ello pudiera llevar a su natural acercamiento al final de la vida.

Medidas no indicadas

Son tratamientos (tales como intubacion, administracion de inotropicos, an-
tibioticos, anticonvulsivantes) e intervenciones (como analisis, pruebas de
imagen, cultivos) que no proporcionan en un momento determinado de la
enfermedad beneficios al bebe, y en su defecto ayudan a prolongar la vida 'y
sufrimiento del bebe y de su familia (vease cuidados paliativos).

Logopeda

Profesional que trata al nino con problemas del habla y del lenguaje.

Macroglosia

Es un trastorno en el que la lengua es mas grande de lo normal (en posicion de re-
poso protruye mas alla del reborde de la encia) generalmente debido a un aumento
en la cantidad de tejido y no debido a un crecimiento externo como en el caso de un

NeNe
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tumor. La macroglosia puede causar anomalias dento-musculo-esqueléticas, crear
problemas en la masticacion, fonacion y manejo de la via aérea e inestabilidad del
tratamiento de ortodoncia o cirugia ortognatica. Esta malformacion se puede obser-
var en ciertos trastornos hereditarios o congenitos.

Metodo madre canguro

Es una técnica de atencion del neonato prematuro, del bebé que nace pequeno
para su edad de gestacion o que esta enfermo que se fundamenta en que el con-
tacto piel con piel entre la madre y el bebé satisface muchas de las necesidades
de los neonatos de calor, alimentacion (lactancia materna), proteccion frente a in-
fecciones, estimulacion, seguridad y amor. Este método puede ser brindado por el
padre u otro adulto.

Monitorizacion cardiorrespiratoria

Consiste en el registro contintio del ritmo cardiaco y la frecuencia respiratoria me-
diante la aplicacion de unos sensores adhesivos colocados en el térax del recién
nacido.

Nido

Rollo circular y flexible elaborado con toallas y sabanas que colocamos alrededor
del cuerpo del bebé para favorecer su contencion (que esté como recogido) y con
ello su comodidad y seguridad.

Oxigeno

Es un gas incoloro, inodoro e insipido que todas las células del cuerpo necesitan
continuamente para sobrevivir. La sangre coge oxigeno en los pulmones y lo lleva
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hasta cada una de las células. Cuando los pulmones enferman a veces la sangre no
puede coger suficiente oxigeno y hay que administrar mas.

Psicologo

Profesional que evalua e informa sobre el desarrollo, conducta y comportamiento
del nifo, y que puede realizar diversas terapias. En el periodo en que el neonato
esta ingresado, el psicologo puede aportar apoyo e intervencion terapéutica a los
padres del bebé.

Problemas del desarrollo

Problemas que aparecen en la evolucion del nino y que pueden afectar a los aspec-
tos motores, psiquicos o sensoriales.

Problemas intelectuales

Problemas que aparecen en la evolucion del nifo y que tienen que ver con su capa-
cidad intelectual, con su inteligencia.

Problemas motores

Problemas que aparecen en la evolucion del nino y que tienen que ver con los
aspectos relativos al movimiento y la postura. Los nifos con problemas motores
tienen dificultad para sentarse, caminar, mover los brazos y las piernas.

Problemas sensoriales

Problemas que aparecen en la evolucion del nino y que tienen que ver con los sen-
tidos, fundamentalmente con el oido y la vista.

NeNe
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Recalentamiento

Accion que consiste en calentar lentamente al bebé hasta que este alcance su tem-
peratura normal (36,5-37°C). Para llevarlo a cabo se utiliza el mismo equipo que el
utilizado para conseguir la hipotermia terapeutica.

Respirador

Es un aparato que proporciona a los pulmones del recién nacido aire y oxigeno,
cuando no puede hacerlo por si mismo (véase también ventilacion mecanica).

Sedantes

Son los medicamentos que tienen un efecto tranquilizante.

Sonda nasogastrica/orogastrica

Es un tubo de silicona que se introduce por la nariz o la boca del recién nacido
hasta su estomago para facilitar su alimentacion, en los casos en los que no puede
alimentarse por boca.

Sonda vesical

Es un tubo muy fino flexible, que se introduce a traves de la uretra (que es el con-
ducto entre la vejiga urinaria y el exterior) que facilita la eliminacion de la orina del
recien nacido y permite su recogida y medicion.

170
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Tension arterial

Es la presion que lleva la sangre. En los ninos muy enfermos el corazon no funciona
bien, las tensiones arteriales bajan y hay que administrarles farmacos que aumen-
tan la fuerza con la que se contrae el corazon (inotropicos) y permiten mantener la
tension arterial, que es esencial para proteger todos los 6rganos.

Toma de decisiones

Es el momento en el que hemos de decidir el tratamiento y/o las pruebas que se
van a seguir haciendo al recién nacido. La toma de decisiones, en ocasiones, va
acompanada de un consentimiento informado escrito y firmado por los padres o
tutores del nino.

Trabajador social

Profesional que trabaja para ayudar y orientar a las familias en aspectos sociales.
Valoran las necesidades de apoyo de las familias y de los nifos y las circunstancias
familiares, para ver si son las adecuadas para la crianza de un nino. Conocen los
recursos comunitarios que los ayuntamientos y las comunidades autonomas, asi los
que como otras entidades ponen a disposicion de las familias.

Trombocitopenia

Es la disminucion del numero de plaquetas circulantes en la sangre. Las plaque-
tas son las células sanguineas responsables de parar un sangrado al agruparse y
formar un tapon que ocluye el vaso sangrante. Dependiendo de la gravedad de la
trombocitopenia, esta puede requerir tratamiento: transfusion de plaquetas y con-
trol en la aparicion de hematomas. En ocasiones puede ocurrir en el feto durante la
vida en utero, y si es grave puede ocasionar hemorragia intracerebral.

dlcaomrlo v
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Trombofilia

Es la propension a desarrollar trombosis debido a anormalidades en el sistema de
la coagulacion. Por lo general el termino se restringe a la confirmacion de anorma-
lidades geneticas o adquiridas en el sistema de la coagulacion que dan lugar a un
aumento de la coagulabilidad y, por tanto, a riesgo de trombosis (formacion de un
coagulo en elinterior de un vaso sanguineo).

Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN)

Zona hospitalaria dentro de la unidad de Neonatologia donde se ingresan a bebés
recién nacidos que por su situacion de salud necesitan un tratamiento especializa-
do, controles constantes y vigilancia continuada.

Ventilacion mecanica

Es una estrategia terapéutica que consiste en ayudar o sustituir la ventilacion pul-
monar espontanea mediante un aparato equipo cuando esta es inexistente o in-
eficaz para la vida. La ventilacion mecanica es realizada por maquinas llamadas
ventiladores que mueven el aire hacia dentro o fuera de los pulmones.

Ventilador

Es el equipo mecanico que mueve el aire hacia dentro o fuera de los pulmo-
nesy también se le llama respirador. Este equipo mecanico es aplicado en los
bebés con pobre funcion pulmonar en las unidades de cuidados intensivos
neonatales o pediatricas, en particular a los ninos nacidos prematuramente
ya que estos tienen muy poco esfuerzo respiratorio y unos pulmones todavia
en desarrollo. Ademas, cualquier recién nacido con problemas pulmonares
o cardiacos puede necesitar un ventilador para la adecuada oxigenacion de
la sangre y los tejidos.
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Cuerpo calloso 15, 16, 76, 77, 79
Cuidados centrados en el desarrollo 39, 40
Cuidados paliativos 40, 167
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Debilidad 145
Déficit de atencion o5
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Deleciones 52
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Dermatoma 151
Desarrollo psicomotor 101
Desprendimiento de la placenta 124
Desprendimiento de retina 133, 136
Dificultad de aprendizaje 06
Diplejia espastica 108
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Edad concepcional 62
Edad corregida 63, 104
Edad cronologica 63
Edad gestacional 61, 63, 65
Edad postmenstrual 63
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43, 44,73, 98, 109, 122, 124

Encefalopatia neonatal 122
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Fisura palatina 71
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Nervios periféricos 21
Neurocutaneo 72,100, 155
Neurodesarrollo 33. 35,39, 63,64, 76
Neurofibromatosis 152
Neuromuscular 42,109
Neuronas 15, 16, 18, 21, 23, 24, 76,

77.78, 84, 95, 102, 123, 155
Neuropatia 145, 146
Nevo 152, 153
Nevo de ito 153
Nevo de ota 154
Nevo en vino de oporto 154
Nevo epidérmico 153
Nevo flamigero o nevus flammeus 154
Nevo melanocitico congenito 154
Nevus acromico o despigmentado 153
NIDCAP® (cuidados) 40
Nido 168
Nistagmo 137
Nodulo neural heterotopico 72.74



(o}
Oftalmoscopio 43, 44
Ohtahara (sindrome) 12
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79, 94, 111, 151, 155

Sistema nervioso autbnomo 92
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Talamo 16, 109, 135
Tension arterial 62, 64, 171
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Traumatismo obstétrico 69, 94, 99, 110, 118
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\X/eaver (sindrome) 72

\West (sindrome) 101, 106, 111, 123

iINDICE DE TERMINOS

WNeNé‘

. dccionario
/












