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RESUMEN

En el presente
trabajo se hace una
descripcién de la
leucosis tréfica,
deficiencia
producida por una
alteracién genética
de dificil diagnéstico,
evolucién incierta y

** Psicélogo
** Fisioterapeuta
EEEY Logopedo
C.P. de Educacién Especial
“La Panderola”
Vila-Real (Castellén)
Tel. 964/52 51 17
De 930a 1615
Tel. 964/66 17 96
durante todo el dia.

cuyo fratamiento esta
en fase de
experimentacion.

El caso que
presentamos es un
ejemplo de
tratamiento
globalizado (areas
cognitiva, motora, de
comunicacion y
lenguaje y de
autocuidado) con
unos resultados,
hasta el momento,
muy positivos.

SUMARY

In this work we are
making a description
of atrophied leucosis,
deficiency produced

by a genetfic alteration
of difficult diagnosis,
uncertain evolution
and which treatment
is in stage of
experimentation.

The case that we are
infroducing is an
example of global
treatment (cognitive,
motive, comunication
and language area
and social and
selfcare area) with
very positive results
up fill now.

INTRODUCCION

Es. trabajo corresponde a
una nina que cuenta en la
actualidad con 8 anos de

edad.

El programa se inicié a
la edad de 3 afos. Desde el
principio del tratamiento
han colaborado varios pro-
fesionales de diversas
areas: psicélogo, logopeda,
fisioterapeuta, educadores
y maestros, que en su
momento han formado el
Gabinete de Estimulacion
Temprana del centro.

Durante este tiempo se
han ido readaptando pro-
grama y objetivos, segun
las necesidades educativas
evaluadas periodicamente.

DESCRIPCION DE LA ALTERA-
CION CLINICA

La leucosis trofica perte-
nece al grupo de enfermeda-
des por malformacion de la
mielina. Estas enfermedades
consisten en una alteracion
de la sustancia blanca con
afectacién predominante de
las vias motoras.

En el caso que presenta-
mos se observan signos de
alteracion en las vias pira-
midales, hipertonia, hipe-
rreflexia, espasmos cléni-
cos y respuestas plantares
extensoras.

Este tipo de enfermeda-
des es hereditario, con
caracter hereditario autoso-
mico en la mayor parte de
los casos.

La desmielinizacion es
difusa y casi siempre simétri-
ca, afectando a los hemisfe-
rios cerebrales y cerebelosos,
la corteza raramente es afec-
tada. Los sintomas son inva-
riablemente progresivos y no
hay tratamiento especifico.

CLASIFICACION DE LAS LEU-
CODISTROFIAS

— Leucodistrofia Metacro-
matica (infantil)

— Leucodistrofia Metacro-
matica (juvenil y adulta)

— Degeneraciéon Esponjosa
(Canavan)

— Leucodistrofia Sudanéfila
de Células Globoides

- Leucodistrofia Sudandfila

- Leucodistrofia con fibras
de Rosenthal (Alexander)

DESCRIPCION DEL ESTADO
INICIAL

A la entrada en nuestro
servicio presentaba un
aspecto desalentador. La
nina habia recibido trata-
miento domiciliario pero
debido al rechazo de este
tratamiento hubo que sus-
pender las sesiones. Este
rechazo se generalizo en el
colegio, punto clave del
mismo era la superprotec-
cién familiar.

Por todo ello la primera
fase del tratamiento se cen-
tré en conseguir la confian-
za tanto de la familia como
de la nina, estando presen-
tes en el tratamiento la
madre y la abuela.

® Area Motora

En la primera explora-
cion fisica se observo que
tenia un deficitario control
cefélico y postural del tron-
co, los giros. y volteos eran
realizados con gran dificul-
tad y siempre con ayuda.
La sedestacion era lograda
con ayuda y mantenia la
posicién con inclinacién
anterior del tronco durante
unos segundos. El apoyo de
las manos era casi inexis-
tente.
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CLASIFICACION DE LAS LEUCODISTROFIAS. TABLA |

ENFERMEDAD EDAD METODO DE
DE INICIO HERENCIA

3-6 Meses

Leucodistrofia
sudandfila de cé-
lulas globoides

(enf. de Krabbe).

Leucodistrofia

sudanéfila.

Leucodistrofia
con fibras de
Posenthal (Ale-
xander).

1-2 Ahos.

1-2 Anos.

Recesivo a auto-
somico,

Recesivo y liga-
do al sexo.

Avutosémico
recesivo o do-
minante.

SIGNOS Y

SINTOMAS

Irritabilidad, ataques de llanto.
Episodios febriles inexplicados.
Opistotonos. Hipertonicidad en
extremedidades inferiores.
Nistagmo pendularcén ceguera
progresiva y atrofia éptica.
Deterioro de las funciones
mentales paresia Bulbar. Ataques
mioclénicos y rigidez de des-
descerebracion. Proteinas altas
en L.C.R. Disminucién de la
conduccion nerviosa.

Nistagmo, ataxis, disminucién de
la vision. Atrofiadptica, es-
pasticidad de las piernas y mas
tarde de los brazos, reflejos
aumentados. Babinski +. Temblor
lenguaje scaning. Demencia
progresiva.

Megalocefalia. Retraso mental.
Desarrollo motor lento. Espas-

ticidad aumentada. Ataques.

CURSO Y
ESPERANZA VIDA

Rapidamente 1-
2 afos.

Progresiva 20-
30 anos.

Répidamente 2-
3 arios.

En cuanto a la reptacién
y al gateo también eran
inexistentes.

Asimismo, en estos
momentos iniciales la bipe-
destacién y la marcha
constituian unos objetivos
casi inalcanzables. Las
reacciones de autodefensa
de la nina imposibilitaban
cualquier maniobra de
acercamiento.

En cuanto al balance
musculo-articular, presen-
taba una espasticidad acen-
tuada con unos reflejos
exacerbados sobre todo e¢n
miembros inferiores; abdo-
minales y erectores estaban
inmaduros, lo que impedia
el soporte del tronco.

s Area Social y de Autocui-
dado

En cuanto a las activida-
des de la vida diaria (A. V.
D.), la nifa no controlaba
esfinteres al no llevarse a
cabo por parte de la familia
ningun control de la mic-
ci6n ni de la defecacion.

En cuanto a la alimenta-
cion, la nina habia estado
comiendo alimentos tritu-
rados y en este momento se
hizo ver a la madre la necc
sidad de darle alimentos
s6lidos. La alimentacién
cra dada por la madre, no
habiendo intentado que la
nina se alimentara por ella
misma.

En cuanto al aseo, era la
madre la encargada de rea-
lizar todas las tareas.

e Area de Lenguaje vy
Comunicacion

A su llegada al Servicio
de Logopedia, la nina pre-
sentaba una atencién muy
dispersa, no siendo capaz
de construir torres. Poca
prensién, no apareciendo
la pinza digital para coger
los objetos utilizaba las dos
manos o s6lo la palma de
la mano (prensién en ras-
trillo).

No podia encajar 3 figu-
ras si no era con mucha
ayuda. Presentaba llanto
ante la presencia de la
madre y también ante su
ausencia, solo queria estar
con ella y al mismo tiempo
no dejaba que ésta atendie-
ra a otra persona que no
fuera ella.
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Al cabo de un mes se
consiguidé que la madre que-
dara fuera de las sesiones,
presentando entonces un
cuadro de nerviosismo ante
la ausencia materna. Se cal-
maba a los 15 minutos.

Esta reaccién fue desa-
pareciendo con el tiempo.
Presentaba también tem-
blores cuando ya llevaba
un rato trabajando, debido
a la fatiga muscular.

La capacidad de imita-
cién de gestos era nula y a
nivel de praxias orobucofa-
ciales y capacidad respira-
toria, no daba besos y no
era capaz de soplar la vela.

En cuanto a articula-
cién y expresién oral, no
emitia ninguna palabra,
soélo silabas aisladas (ma,
pa, ta...) y unicamente
algunas de ellas se referian
a la persona u objetos dese-
ados.

A nivel auditivo no pre-
sentaba ningun déficit
especifico, pero su capaci-
dad auditiva era baja al
estar poco estimulada y
también debido a su falta
de atencién.

No identificaba vocabu-
lario, las tnicas palabras
que identificaba eran
mama, papa y “iaio” (refe-
rente a su abuela Rosario),
no seguia tampoco ningdan
tipo de orden.

INTERVENCION

Ante esta situacién sc
planteé un tratamiento
coordinado entre diversos
profesionales: Psicologo,
que actué coordinando y
supervisando todo el pro-
grama, fisioterapeuta, logo-
peda y educadora.

En una primera fase a
los padres se les indicé un
programa de trabajo que
consistia en la realizacién
de unos objetivos tanto en
el plano fisico como c¢n la
estimulacién del lenguaje,
asi como en la alimenta-
cién y en el aseo personal.

Estos ejercicios consisti-
an en jucgos de estimula-
cién del lenguaje referidos
a movilidad orobucofacial,
capacidad de imitacidn,
emisién de sonidos, trabajo
de la audicién y composi-

CLASIFICACION DE LAS LEUCODISTROFIAS. TABLA I

ENFERMEDAD EDAD
DE INICIO

Leucodistrofia 1-1/2-2 Anos.
metacromatica
(infantil).
Leucodistrofia 6-8 Afios.
metacromatica
juvenil y adulta.
Degeneracion 3-6 Meses

Esponjosa (Ca-
navan)

cién, etc. Otro tipo de ejer-
cicios eran los encamina-
dos a favorecer los cambios
posturales, la sedestacion,
la reptacién y la potencia-
cién de erectores y abdomi-
nales.

En cuanto a la alimenta-
cién, aseo e higiene sc le
dieron normas a la madre
para conseguir ¢l paso de
la alimentacién con ali-
mentos triturados a ali-
mentos solidos. También sc
le ensend a la madre a con-
feccionar un registro hora-
rio de la miccion y la defe-
cacion.

En esta fase del trata-
miento la colaboracién de
los padres fue de gran valor.

El trabajo que se realiza-
ba en nuestro servicio era
paralelo al de los padres,
siendo mas exhaustivos los
ejercicios realizados en el
colegio que ¢n casa. Los
resultados obtenidos eran
plasmados en una hoja de
control que periédicamente
cra revisada en el centro por
los terapeutas v la madre
conjuntamente.

Posteriormente los
objetivos superados se eli-
minaban del programa y
eran anadidos otros nue-
VOs.

METODO DE

HERENCIA

Recesivo auto-
sOMIco.

SIGNOS Y
SINTOMAS

Flojedad de piernas, hipertonia e
hiperreflexia al comienzo.

CURSOY
ESPERANZA VIDA

Répidamente 3-
8 afios.

Ataxia, ceguera cortical y atrofia
éptica secundaria. Sordera. Mas
tarde: hipotonia, hiporreflexia y
ataques mioclénicos o ténicos.
Proteinas altasen L.C. R. Lenta

velocidad de

conduccion

nerviosa. Granulos metacro-
maticos en orina y nervios

periféricos.

Recesivo auto-
sémlca.

Recesivo Auto-
somico.

Paraparesia lentamente progre-
siva. Demencia y ceguera. Otros
sintomas como la forma infantil.

Sustentacién de la cabeza pobre.
Espasticidad en extremidades

Lentamente
progresiva 10-
20 anos.

Rapidamente 1-
2 anos.

inferiores. Retraso en el desarrollo.
Macrocefalia. Paresia bulbar.
Ataques mioclénicos y rigidez de

descerebracion.

DESCRIPCION DEL ESTADO
ACTUAL

Al poco tiempo de inicia-
da la estimulacion, observa-
mos (teniendo sicmpre pre-
sente el délicit de la nina)
un notable avance en todas
las areas.

En el drea motora los
avances han sido importan-
tes. Actualmentc la nina
camina, cs capaz de subir y
bajar escaleras con marcha
alternante, también es capaz
de atravesar las paralelas de
obstdculos, subir y bajar las
espalderas sin ayuda.

Los giros y volteos estan
ya superados.

En el drea social y de
autocuidado, la alimenta-
cion estd totalmente nor-
malizada, utilizando la
cuchara, el tenedor y la ser-
villeta, también bebe sola
€n un vaso y en una taza.

En cuanto al asco es
capaz de lavarse los dicntes,
lavarse y secarse la cara y las
manos y de ir al aseo cuando
lo nccesita, bajandose y
subiéndose las braguitas y el
pantalén del chandal.

En el area de lenguaje vy
comunicacién el avance
también ha sido positivo. El
soplo aunque débil, ha apa-

recido v ha mejorado la
coordinacién en respira-
cion-fonacién aunque se
continua incidiendo en ella.

En lenguaje repetitivo
emite todos los fonemas y
cn lenguaje espontaneo
presenta omisiones, distor-
siones y sustituciones de
alguno de ellos. Puede arti-
cular correctamente pala-
bras bisilabas v trisilabas.

En cuanto a la construc-
cién de frases, hace frases
simples correctamente. A
nivel auditivo puede discri-
minar la clase de material
por su sonido y también dis-
crimina los sonidos del pro-
pio cuerpo, del medio
ambiente y de la naturaleza.

En cuanto a la com-
prension, es capaz de iden-
tificar el vocabulario de
diversos centros de interés
y de interpretar y seguir
6rdenes complejas.

Responde a todo tipo
de preguntas sencillas
sobre un cuento contado
previamente. En conver-
sacion espontidnea sélo
hace preguntas y comen-
tarios sobrc su familia y
normalmente sélo se
comunica con adultos
(debido a su déficit fisico,
teme a la caida).
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INTEGRACION ESCOLAR

Durante el curso 89/90
se integro parcialmente a la
nifna en un colegio ordina-
rio de E. G. B., en preesco-
lar 5 anos, para fomentar el
area de socializacion. Al
mismo tiempo la nina
seguia asistiendo a los ser-
vicios de psicologo, fisiote-
rapia y logopedia de nues-
tro centro.

Durante el curso 90/91,
se siguio con el mismo tipo
de integracién parcial. En
este periodo se proporcio-
no a la maestra fichas de
trabajo y orientaciones psi-
copedagégicas para la
mejor integracién escolar
de la nina.

Debido a la elevada ratio
del aula, la maestra no
podia seguir las directrices
que se le daban. Como con-
secuencia de todo ello, se
considerd conveniente la
escolarizacién en el C. P.
de Educacién Especial,
donde actualmente recibe
tratamiento de fisioterapia,
logopedia, apoyo psicologi-
co, adiestramiento en las
actividades de la vida dia-
ria y los programas de
escolaridad en el aula.

PALABRAS CLAVE

Leucosis tréfica: Enfer-
medad de caracter heredi-
tario autosémico que cursa
con una degeneracién de la
mielina.

Mielina: Sustancia blan-
ca constituyente de la fibra
nerviosa, encargada de la
transmisién del impulso
nervioso.

Hipertonia: Aumento
del tono muscular.

Hiperreflexia: Aumen-
to del tono reflejo.

Espasmos cldénicos:
Contracciones involuntarias
musculares.

Gabinete de Estimula-
cién Temprana: Equipo
formado por: Psicélogo,
fisioterapeuta, logopeda,
educador y maestro y asis-
tente social, encaminado a
la informacién y al trata-
miento de ninos con pro-
blemas psicolégicos, fisi-

cos, de lenguaje, tanto
separadamente como en
conjunto.

Tratamiento Globali-
zado: Intervencién conjun-
ta en las dreas: cognitiva,
motora, del lenguaje y
comunicacion, social y de
autocuidado, en colabora-
¢ion con la familia.
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