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Resumen

Objetivo: Describir la presencia de deterioro cognitivo en una nifia con atrofia
cerebelosa adquirida y su probable fisiopatologia.

Materiales y/o método: Reporte de un caso de una paciente de 6 afios, con
antecedentes de prematurez, que presenta cuadro de comienzo agudo de
decaimiento, cambio de caracter, palabra escandida y dismetria en miembros
superiores, con posterior deterioro cognitivo, asociado con atrofia cerebelosa en la
resonancia magnética de cerebro.

Resultados: La hip6tesis para explicar las multiples alteraciones cognitivas asociadas
a lesiones del cerebelo, es la desregulacion de los impulsos excitatorios cerebelosos
hacia las areas de asociacion cerebral que regulan las conductas de orden superior.
Conclusiones: El caso descripto coincide con otros casos de la literatura, en los cuales
pacientes con lesiones cerebelosas de distinta naturaleza, presentan trastorno del
lenguaje, deterioro de funciones ejecutivas, desorganizacion visoespacial y cambios
de personalidad, compatibles con el sindrome cognitivo-afectivo cerebeloso.

Introduccién

En los dltimos afios se ha llamado la atencién sobre la relevancia de la participacion
del cerebelo en funciones no motoras. Filogenéticamente, se cree que inicialmente
participaba en actividades relacionadas con la coordinacion del movimiento y el tono
muscular, y que a lo largo de la evolucién, ha ido contribuyendo a procesos
cognitivos cada vez mas complejos: funciones ejecutivas, aprendizaje, memoria
procedimental y declarativa, procesamiento del lenguaje y funciones visoespaciales y
afectivas.’ Estas evidencias proceden de estudios anatémicos, de neuroimagen
funcional y sobre los efectos de las lesiones cerebelosas, realizadas durante las
dos ultimas décadas.?

Actualmente se considera al cerebelo como un modulador de diferentes procesos
cognitivos.? Resulta interesante describir el caso de una paciente en seguimiento por
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el Programa de Prematuros del Hospital Materno Infantil Ramén Sarda, con deterioro
cognitivo asociado a atrofia cerebelosa adquirida.

Caso clinico

Paciente de 6 afios, con antecedentes de prematurez (edad gestacional 27 semanas
/ peso al nacer 1050 gr), con serologias maternas negativas, Apgar 7/8, sin
requerimiento de oxigenoterapia, con hiperbilirrubinemia por la que recibid
tratamiento con luminoterapia durante su internacibn en Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales. Al alta presentd examen neurolégico normal y ecografias
cerebrales dentro de limites normales.

A los 5 afios y 6 meses consulta por cuadro de comienzo agudo, afebril,
caracterizado por decaimiento, cambio de caracter y alteraciébn del lenguaje, de
alrededor de un mes de evolucién, con mejoria gradual de la conducta. En el examen
neurolégico se constatd discreta dismetria en miembros superiores y palabra
escandida, sin otro signo de focalidad. En las evaluaciones psicopedagdgicas se
objetivé deterioro cognitivo, respecto a registros previos.

La resonancia magnética (RM) de cerebro evidencié atrofia pancerebelosa con
imagen nodular hiperintensa en T2 y FLAIR en hemisferio cerebeloso izquierdo
(Figuras 1y 2).

Figura 1. RM de cerebro
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Se consider6 mas probable la causa toxicologica de atrofia cerebelosa, por
antecedentes de exposicion a metales pesados. A pesar de lo cual no se pudo
demostrar la misma dado el tiempo transcurrido
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Discusion

La atrofia cerebelosa es una hallazgo inespecifico en los estudios de neurocimagen de
nifnos con diferentes condiciones.

Atrofia, en términos generales, implica la pérdida irreversible de tejido. Esto puede
reflejarse en un curso progresivo hasta una etapa final o resultar de un evento Unico,
por ejemplo una intoxicacion. Ocurre en un cerebelo con estructuras inicialmente
normales, en una fosa posterior con tamafio normal, que muestra aumento de los
espacios interfoliales secundario a la pérdida de tejido.

El término hipoplasia cerebelosa describe un cerebelo compacto con un volumen
reducido, mientras que la forma es casi normal, la fosa posterior estd normalmente
configurada o es pequefia.®

El diagnéstico diferencial de atrofia cerebelosa comprende causas genéticas y
adquiridas (Tabla 1).*

Causas genéticas Causas adquiridas

Trastornos Mitocondriales Infecciosas (cerebelitis e infecciones
congeénitas)

Distrofia Neuroaxonal Infantil Inducidas por farmacos (terapia crénica

con multiples antiepilépticos)

Defectos Congénitos de la Glucosilacién de  Toxicas (exposicion al mercurio)
las proteinas (CDG) Inmunomediadas (esclerosis mudltiple y

_ o lupus eritematoso sistémico)
Lipofuscinosis

Ataxia telangiectasia Sindromes paraneoplasicos

Tabla 1. Causas principales de atrofia cerebelosa en nifios.

El cerebelo posee una extensa red de conexiones eferentes y aferentes, corticales y
subcorticales, que constituyen el sustrato anatomico que explica la interconexion que
posee con la corteza cerebral y su participaciéon en diferentes procesos cognitivos.

La principal via de aferencia de la corteza cerebral hacia el cerebelo es la cortico-
ponto-cerebelosa, que transporta informacién proveniente de los l6bulos frontal,
parietal y temporal y de &reas del sistema limbico. La eferencias cerebelosas son
enviadas hacia areas corticales a través del tdlamo, mediante la via cerebelo-talamo-
cortical (Figura 3). La mayor parte de las conexiones entre el cerebelo y la corteza
cerebral son contralaterales."

Tras la llegada al cerebelo de la informacion proveniente de areas de asociacion o
sistema limbico, ésta se modula por mecanismos desconocidos, para posteriormente
redirigirse a su sitio de origen con la expresion de la influencia cerebelosa.*

La hipétesis para explicar las afectaciones cognitivas tras una lesion cerebelosa es la
presencia de desregulacion de los impulsos cerebelosos hacia las &reas de asociacion
cortical que producen un disbalance en la actividad nerviosa superior desequilibrando
la excitacién en relacion a la inhibicion. En consecuencia la actividad eléctrica se
expresa como un proceso excitatorio de las estructuras corticales en forma inercial.
Mediante estudios de actividad metabodlica basal del cerebelo se demostraron
fendmenos que reflejan su participaciébn en procesos vinculados con la corteza
cerebral. Cuando hay dafio cerebeloso (sin importar la etilogia), se produce
hipoperfusién heterogénea en areas rolandicas, premotoras, temporales, parietales y
prefrontales contralaterales. Se denomina diasquisis cerebelo-cerebral cruzada y hace
referencia a la alteracién de la funcion de areas del sistema nervioso central (SNC)
lejanas al sitio de la lesion primaria.™®
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Figura 3. Principales aferencias y eferencias cerebelosas.

Cerebelo y lenguaje

En los sindromes cerebelosos globales el paciente se expresa en un lenguaje peculiar,
denominado palabra escandida, que hace referencia a la alteracion prosodica que se
produce por enfatizar silabas en forma distinta al uso habitual. También existen
alteraciones en fonacion, prosodia y articulacion. La voz es aspera, monétona y en
ocasiones temblorosa. Pueden observarse distorsion vocdalica y poca definicion
consonantica.

El cerebelo derecho, el area motora suplementaria y el opérculo frontal izquierdo son
el sustrato neural de la llamada “articulacion encubierta”. En otros términos, ello hace
referencia al lenguaje interior. °

Tareas de generacion de palabras en sujetos diestros producen activacion de areas
frontoparietales izquierdas y cerebelosa derecha, y viceversa. El hemisferio cerebeloso
derecho también controlaria aspectos dinamicos relacionados con el tiempo y
velocidad de produccion del lenguaje.

Estas areas incrementan su actividad cuando la tarea implica memoria de trabajo
verbal, que se apoya en un mecanismo de repaso sub-vocal y esta implicada en
muchas funciones cognitivas.>®’

Cerebelo, aprendizaje y memoria

Se sugiere que existe un circuito integrado por los ganglios basales y el cerebelo que
es responsable de la memoria no declarativa (implicita o procedimental).

Los estudios de neuroimagen funcional muestran incremento de la actividad
cerebelosa durante el aprendizaje procedimental y decremento a medida que progresa
la automatizacion de la tarea.

Se propone que se produce traslado de la actividad de la corteza cerebelosa hacia
regiones internas del ntcleo dentado durante la automatizacion de la tarea.”
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Cerebelo, funciones ejecutivas y conducta

Las lesiones en areas anteriores del cerebelo se acompafian de cambios leves en
funciones ejecutivas y visoespaciales. Cuando se afectan éareas cerebelosas
posteriores y el vermis cerebeloso se producen alteraciones conductuales y afectivas.
Se postula que esto es causado por la disrupcion de la modulaciéon que ejerce el
cerebelo sobre circuitos que lo conectan con la corteza prefrontal, parietal posterior y
sistema limbico."?

Conclusiones

En 1998, Schmahmann y Sherman describieron el “Sindrome Cerebeloso Cognitivo
Afectivo” en un grupo de pacientes con lesiones cerebelosas de distinta
naturaleza, sin lesiones supratentoriales.

Incluye deterioro de funciones ejecutivas, desorganizacion visoespacial, cambios de
personalidad y trastornos del lenguaje. Se postula que la disrupcion de las
conexiones anatomicas cortico-ponto-cerebelosas y

cerebelo-talamo-corticales seria a responsable de los déficits neuropsicologicos y
afectivos que se evidencian tras dichas lesiones.®

El cuadro clinico de la paciente que motivd este trabajo presenta caracteristicas
compatibles con el Sindrome Cognitivo Afectivo Cerebeloso, del cual existen
escasos reportes en edad pediatrica en la literatura, generalmente asociados a
cirugia de tumor de fosa posterior.®
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