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PRESENTACION (*) Escala modificada de FIM (Functional Independence Measure).
La agenesia del cuerpo calloso (ACC) es un defecto congénito caracterizado por la ausencia parcial
o total del mas importante haz de fibras interhemisféricas, cuya funcion es interconectar regiones
homologas de la corteza cerebral. La prevalencia es de 3-7/10.000 en la poblacion general. Los
estudios de neuroimagenes permiten confirmar el diagnoéstico y evaluar la presencia de otras
anomalias.
Estudios preliminares describen el desarrollo neuroanatomico anomalo y revisan los aspectos
relativos a la etiologia genética y desarrollo de la conectividad interhemisférica. La intervencion
terapeéutica suele focalizarse en el desarrollo motriz general, el lenguaje y la autonomia funcional.

Areas de neurodesarrollo
MOTRICIDAD: Tono muscular, postura, marcha y coordinacion de movimientos, gruesa y fina.
ACTIVIDADES BASICAS: Control de esfinteres, aseo e higiene personal, alimentacion, vestirse
y calzarse, etc.
COGNICION Y LENGUAJE: Comprension y expresién de necesidades, gustos y preferencias,
memoria, resolucion de problemas simples y complejos.
INTERACCION SOCIAL: Con familiares, pares y otros.
ESCOLARIDAD: Asistencia, integracion y desarrollo de actividades escolares, rendimiento
OBJETIVOS observado.

Describir la condicion clinica de un grupo de pacientes con ACC y evaluar algunos indicadores de
neurodesarrollo y funcionalidad, considerando el rango etario, en distintas habilidades: motricidad,
lenguaje y cognicion, actividades de la vida diaria, interaccion social y escolaridad.

Puntaje y criterios de evaluacion
5. Optimo: Independiente por completo, autdnomo, no requiere ayuda
4. Adecuado: Independiente, aunque requiere supervision ocasional
METODOLOGIA 3. Parcial: Dependencia moderada, requiere asistencia

Estudio retrospectivo de 15 pacientes valorados en LAFUN. 10 casos con ACC completa y 5 parcial, 2. Emergente: Dependencia maxima, se observan ciertas habilidades emergentes
9 mujeres y 6 varones, entre 1 y 16 anos. Instrumentos: Historia clinica e informes de evaluacion por 1. Ausente: Dependencia total.

areas (fonoaudiologia, psicomotricidad, terapia ocupacional, etc.), EEG, RM, FMI (modificado). Imagenes de Resonancia
RESULTADOS | | Cerebroy cuv?s:ESa g?t:llloso normal
SEXO . . ACTIVIDADES COGNICION Y INTERACCION
CASO Y EDAD CONDICION CLINICA COMORSBILIDAD MOTRICIDAD BASICAS LENGUAJE SOCIAL ESCOLARIDAD
1 Fem.  ACC completa, con atrofia multilobar bihemisférica. SI Ausente Ausente Emergente Parcial Ausente
13 meses
2 Masc. ACC completa, atrofia cortico-subcortical y central SI Ausente Ausente Ausente Parcial Ausente
26 meses Dbilateral.
3 Fem. ACC completa. SI Parcial Ausente Emergente Adecuada Parcial
4 anos
4 Masc. ACC completa. SI Emergente Ausente Emergente Ausente Ausente
4 anos
5 Masc. ACC completa. SI Parcial Parcial Parcial Ausente Ausente
5 anos
6 Fem. ACC completa y holoprosencefalia, quiste poroencefalico SI Adecuada Adecuada Adecuada Adecuada Parcial
6 anos (cirugia a los 7 meses de edad).
7 Masc. ACC completa, con formacién colpocefélica de los SI Parcial Parcial Emergente Adecuada Parcial
8 anos ventriculos laterales, estenosis del foramen magno y
degeneracion quistica de ambos plexos coroideos. | | Caso 9. ACC completa
8 Fem. ACC completa. SI Parcial Adecuada Parcial Adecuada Adecuada Vista sagital
9 anos
9 Fem. ACC completa, ventriculomegalia posterior bilateral. SI Adecuada Adecuada Adecuada Adecuada Adecuada
15 anos
10 Masc. ACC completa. SI Parcial Parcial Parcial Parcial Parcial
16 anos
Fem. ACC parcial, con ausencia del tercio posterior. SI Parcial Ausente Ausente Ausente Ausente
23 meses
2 Masc. ACC parcial, con persistencia del rodete anterior. SI Emergente Ausente Emergente Adecuada Adecuada Vista axial
3 anos
Fem. ACC parcial, ausencia de tercio medio y posterior SI Parcial Adecuada Adecuada Adecuada Adecuada
4 anos (con quiste sobre el tectum mesencefalico).
Fem.  ACC parcial, con persistencia del tercio anterior. NO Parcial Parcial Adecuada Adecuada Adecuada
10 anos
Fem. ACC parcial del tercio medio, malformacién ventricular del SI Adecuada Adecuada Parcial Parcial Adecuada

11 anos  hemisferio izquierdo.

Evaluacion del desarrollo alcanzado por los pacientes segun ra?.g-g.ﬁtano = En 9 casos se observa unicamente la malformacion del cuerpo calloso (total o parcial), mientras que en los casos 1, 6,

7,9, 13 y 15 se encuentran anomalias encefalicas asociadas como ventriculomegalia, holoprosencefalia, quistes y otras.
Los principales trastornos secundarios fueron: paralisis cerebral infantil, epilepsia, trastorno generalizado del desarrollo,
trastorno de aprendizaje y trastorno por déficit de atencion con hiperactividad.
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= Los trazados EEG presentan distintas anormalidades uni o bi-hemisféricas. En los casos 1, 2 y 7 se registraron crisis
comiciales, los restantes presentan descargas subclinicas (p.ej. salvas y paroxismos de puntas y ondas agudas), excepto el
caso 15 que presenta un trazado normal. En el analisis de coherencias interhemisféricas, todos los casos presentan
e’ ' marcadas asimetrias y asincronias, especialmente en regiones frontales y temporales.

Nivel de desarrollo
9

= Las habilidades motrices, de lenguaje y las rutinas de la vida diaria aparecen tardiamente. La mayoria de los pacientes
logra una postura y marcha independiente, aunque prevalece cierta torpeza motriz, que interfieren en otras areas del

Diagnéstico desarrollo. Asimismo la interaccion social y la integracion escolar presentan un desempeno inferior. Se destacan los
== ACC completa casos 6, 8,9, 13, 14 y 15 que asisten a escuela normal, presentando un desempeno promedio bajo.

ACC parcial

= La comparacion por edad de algunos de los casos mostro diferencias en el nivel de desarrollo alcanzado (ver grupos
) 4 5 8 10 1 14 16 marcados en los circulos a, b y c¢), observandose en las nifias niveles mas adecuados para el desarrollo esperado.
Edad No obstante no fue observado un patron especifico en distintas areas de neurodesarrollo que distinga entre los casos

ACC completa y parcial.

(*) Confiablidad interjueces para la escala modificada FIM (estimacién media).

DISCUSION

No existe un patron unico en esta patologia neurologica. Se observa en los casos estudiados un desarrollo tardio general en todas las areas evaluadas. Si bien ninguno alcanza un nivel 6ptimo de
desarrollo, en 4 pacientes se observan importantes avances en la autonomia funcional, como del desarrollo cognitivo y social. La presencia de anomalias asociadas y trastornos secundarios afecta la
adquisicion de las habilidades motoras y cognitivas, no obstante tanto el diagndstico temprano como el inicio de estimulacion y rehabilitacion en todas las areas favorecen el desarrollo y mejoran el
pronostico, tal como puede advertirse en los pacientes de mejor nivel de desarrollo.

La observacion de estos casos abre multiples interrogantes sobre la heterogeneidad del neurodesarrollo en la ACC, la plasticidad cerebral, las diferencias por género observadas y el papel de las
comorbilidades clinicas para el prondéstico.
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