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Resumen Elsindrome afectivo-cognitivo cerebeloso se caracteriza por alteracion en funciones
ejecutivas, problemas de organizacion y memoria visuoespacial, alteracion en la produccion del
lenguaje y trastorno de conducta.

Nino de 11 anos con dificultades de aprendizaje, trastorno de conducta y problemas de inte-
raccion social. En la exploracion fisica destaca conducta inmadura, escaso contacto visual,
dificultad para mantener la atencion, lenguaje expresivo pobre y disabilidad motriz global con
dispraxia para las variantes de la marcha, sin signos cerebelosos definidos. Valoracion neuro-
psicoldgica: cociente intelectual 84 con datos compatibles con sindrome afectivo-cognitivo
cerebeloso. RM cerebral: proceso expansivo en vermis cerebeloso inferior, que permanece
estable tras 5anos de seguimiento.

El cerebelo participa como centro coordinador de funciones cognitivas y emocionales. Ante
un nino con un trastorno de aprendizaje con componente conductual y afectivo asociado debe
incluirse la patologia cerebelosa en el diagndstico diferencial y descartar una lesion a este nivel.
© 2013 Asociacion Espafiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Cerebellar cognitive affective syndrome secondary to a cerebellar tumour

Abstract Cerebellar cognitive affective syndrome is characterized by disturbances of execu-
tive function, impaired spatial cognition, linguistic difficulties, and personality change.

The case of an 11 year old boy is presented, with behavior problems, learning difficulties and
social interaction problems. In the physical examination he had poor visual contact, immature
behavior, reduced expressive language and global motor disability with gait dyspraxia, with no
defined cerebellar motor signs. In the neuropsychological evaluation he has a full scale overall
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intellectual quotient of 84, with signs of cerebellar cognitive affective syndrome. A tumour
affecting inferior cerebellar vermis was observed in the magnetic resonance imaging, which
had not significantly grown during 5 years of follow up.

The cerebellum participates in controlling cognitive and affective functions. Cerebellar pat-
hology must be considered in the differential diagnosis of children with cognitive or learning
disorder with associated behavioral and emotional components.
© 2013 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccion

La participacion del cerebelo en procesos motores a través
de la coordinacion del movimiento es conocida desde prin-
cipios del sigloxix. Sin embargo, no es hasta la década de
1940 cuando aparecen articulos que involucran al cerebelo
en funciones no motoras, como el procesamiento cognitivo
o las emociones. En 1998, Schmahmann y Sherman' analizan
20 pacientes con lesiones cerebelosas adquiridas como Unica
patologia y describen un perfil de alteraciones cognitivas,
conductuales y afectivas que denominan sindrome afectivo
cognitivo cerebeloso (SACC). Posteriormente se han llevado
a cabo diversos estudios clinicos'%, neuroanatomicos’ "3
y de neuroimagen funcional®”'2'3, tanto en poblacion
pediatrica’® como adulta’’-® y en pacientes con lesion cere-
belosa tanto adquirida®’ como congénita?, que demuestran
la participacion del cerebelo en funciones no motoras como
el procesamiento cognitivo o las emociones.

El SACC se caracteriza por: a) alteracion en funciones
ejecutivas tales como planificacion, flexibilidad, razona-
miento abstracto, fluidez verbal y memoria de trabajo,
pudiendo aparecer perseveraciones, distraibilidad o inaten-
cion; b) alteraciones en la cognicion espacial, incluyendo
desorganizacion visuoespacial y alteraciones en memoria
visuoespacial; c) alteraciones en la produccion del lenguaje
tipo disprosodia, agramatismo o anomia, y d)cambios de
personalidad, tipicamente en forma de afecto embotado
0 extravagante y conducta inapropiada o desinhibida. De
forma general, estas alteraciones se traducen en un des-
censo de la funcion intelectual global. Cabe destacar que
no existen en el SACC depresion del nivel de conciencia,
disminucion de la alerta o afectacion de funciones cortica-
les superiores, de forma que la existencia de afasia, apraxia
0 agnosia no apoya el diagnostico de este sindrome’.

Caso clinico

Nifio de 11 anos con antecedentes personales prematuridad
(36semanas de edad gestacional), crecimiento intraute-
rino retardado y bajo peso al nacimiento (1.500g), con
estudio en periodo neonatal normal. Como antecedentes
familiares destaca madre hipotiroidea por tiroiditis. Desde
siempre presenta problemas de conducta y adaptacion esco-
lar, dificultad para mantener la atencion con trastorno de
aprendizaje, baja autoestima y problemas de interaccion
social. En su desarrollo psicomotor se describen torpeza
motriz global, sin retraso en la adquisicion de los hitos moto-
res y retraso en el inicio del lenguaje, con buena evolucion
posterior.

En la exploracion fisica se objetivan escaso contacto
visual, conducta evitativa e inmadura, dificultad para man-
tener la atencion sostenida y lenguaje expresivo con escasas
frases complejas, con comprension verbal adecuada. A nivel
motor presenta marcha torpe sin un patrén especifico, con
disabilidad motriz global y dispraxia para las variantes de
la marcha. El resto de la exploracion es normal, sin signos
cerebelosos definidos ni otra focalidad neuroldgica.

En la valoracion neuropsicologica (fig. 1), que incluye test
WISC-1V, se objetiva un cociente intelectual total de 84 pun-
tos, con indice de comprension verbal de 113, razonamiento
perceptivo de 79, memoria de trabajo de 93 y velocidad de
procesamiento de 67. Por el perfil cognitivo y los datos con-
ductuales se establece el diagndstico de SACC. Se descarta
trastorno por déficit de atencion e hiperactividad (TDAH) al
no cumplir criterios diagndsticos segun el DSM-IV.

Ante esta clinica, los antecedentes personales y los
hallazgos exploratorios, se realiza una resonancia mag-
nética cerebral (RMC), que muestra una lesion de
14 x 16 x 16,2 mm de localizacion extraaxial caudal al ver-
mis cerebeloso, hipointensa en T1 e hiperintensa en T2, sin
edema perilesional, efecto masa ni captacion de contraste,
sugestiva de quiste epidermoide.

Valorado por neurocirugia, se decide mantener actitud
expectante respecto a la lesion cerebelosa y se realizan
controles seriados en neurocirugia y neurologia, incluyendo
RMC anual. Se prueba tratamiento con metilfenidato y
atomoxetina, con escasa respuesta. A los 5 anos del diagnos-
tico persisten problemas de aprendizaje, con dificultades
en lectura y en comprension lectora, dificultades para el
razonamiento logico abstracto matematico, problemas de
coordinacion motriz y de psicomotricidad, y motilidad fina y
dificultades para la orientacion de lineas y el dibujo geomé-
trico. Asi mismo, persisten problemas de interaccion social
reciproca, es un nifo introvertido con inmadurez social,
dificultad para comprender el sentido de las bromas, baja
autoestima y sentido de incapacidad ante los problemas
cotidianos. La lesion cerebelosa ha permanecido estable,
con muy discreto crecimiento. En la figura 2 se muestran
las imagenes de RM cerebral al diagnéstico y a los 5 afos de
seguimiento.

Discusion

El SACC se define como un patréon de alteraciones com-
portamentales caracterizado por alteraciones en funciones
ejecutivas (planificacion, flexibilidad, razonamiento abs-
tracto, fluidez verbal y memoria de trabajo), en la cognicion
espacial (dificultades en organizacion y memoria visuoes-
pacial) y en la produccion del lenguaje (disprosodia,
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Cociente intelectual total

Indice de comprensioén verbal
Indice de razonamiento perceptivo
Indice de memoria de trabajo
Indice velocidad de procesamiento

Rapidez-precisién / mano dominate
Rapidez-precisién / mano no dominate
Coordinacion visomotora

Atencion visual
Cierre gestaltico
Procesamiento auditivo verbal

Orientacion de lineas
Reconocimiento facial de emociones
Praxias visoconstructivas

Razonamiento abstracto no verbal
Razonamiento abstracto verbal

Vocabulario receptivo
comprension gramatical
Denominacion

Fluidez verbal / fonética
Fluidez verbal / semantica

Memoria de historias
Aprendizaje serial verbal
Recuerdo verbal demorado
Memoria visoconstructiva
Aprendizaje serial visual
Recuerdo visual demorado

Atencion focalizada
Atencion dividida
Atencion selectiva

Secuenciacion motora
Planificacion

Control inhibitorio
Fluidez no verbal
Memoria operativa

Lectura / decodificacion
Lectura / comprension
Escritura / Dictado
Aritmética / problemas

3 2 1 0 -1 -2
Perfil puntuaciones Z

Figura 1

Valoracion neuropsicologica a los 11 afos que registra: 1) alteraciones en funciones ejecutivas: planificacion, razona-

miento abstracto no verbal, fluidez verbal fonética y atencion; 2)alteraciones en cognicion espacial, razonamiento perceptivo,
orientacion de lineas y praxias visuoconstructivas, y 3) conducta social inmadura, impulsividad y escaso impacto emocional negativo
respecto a sus dificultades. Estas caracteristicas justifican el diagndstico de un sindrome afectivo-cognitivo cerebeloso.

agramatismo y ligera anomia), junto con cambios de per-
sonalidad (afecto embotado o extravagante y conducta
inapropiada o desinhibida)'. El perfil neuropsicoldgico pro-
pio de este sindrome obliga a realizar diagndstico diferencial
con otros trastornos del neurodesarrollo como el TDAH, el
trastorno del aprendizaje no verbal (TANV) o el sindrome
de déficit de atencion, del control motor y de la percep-
cion (DAMP)'#. Estos fueron descartados en nuestro paciente
mediante los criterios del DSM-IV y la valoracion psicopeda-
gogica.

Los sintomas cognitivos y afectivos que componen el SACC
se han atribuido clasicamente a patologia de los hemisfe-
rios cerebrales, concretamente en areas de asociacion y

regiones paralimbicas. Asi, las alteraciones en funciones
ejecutivas se asocian con lesiones en el cortex prefron-
tal, los déficits visuoespaciales con lesiones en el lobulo
parietal, la disminucion de la fluencia verbal y el proce-
samiento linglistico con patologia del lobulo temporal o
frontal, las alteraciones de la secuencia visuoespacial con
lesiones del lobulo temporal derecho, y los cambios afecti-
vos y motivacionales con lesiones en regiones relacionadas
con el area limbica como el cingulo o el giro hipocampal'.
El cerebelo presenta ricas conexiones bidireccionales con
areas corticales y subcorticales cerebrales, tanto con aque-
llas responsables del funcionamiento motor como con las
encargadas de procesos relacionados con la cognicion y la
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Figura 2

Resonancia magnética cerebral al diagndstico y tras 5 afios de seguimiento que muestra lesion expansiva de localizacion

extraaxial, caudal al vermis cerebeloso, hipotensa en T1 e hiperintensa en T2, sin edema perilesional, efecto masa ni captacion de
contraste. A) RM cerebral al diagnostico (axial FLAIR tras gadolinio, coronal T2, sagital T1). B) RM cerebral de control tras 5 afios de

evolucion (sagital T2, sagital T1, axial FLAIR tras gadolinio).

emocion®®12.13.15-17 " A través de estas conexiones, el cere-
belo actlla como un centro de procesamiento que integra la
informacion procedente del cortex asociativo, y de la misma
manera que regula el ritmo, la fuerza y la precision de los
movimientos, también esta implicado en la regulacion de la
velocidad, de la consistencia y de la adecuacién de los pro-
cesos cognitivos'*-1315-17  provocando en caso de error lo
que se ha denominado «dismetria cognitiva»’~'". Por tanto,
la funcion del cerebelo en la cognicion, al igual que en el
movimiento, es la de prevenir, detectar y corregir errores'".
Las alteraciones neuropsicoldgicas y afectivas en pacientes
con lesiones cerebelosas parecen deberse a la interrupcion
de este circuito cerebelo-cerebral, bien sea por la propia
lesion cerebelosa o por la deprivacion de conexiones con las
areas cerebrales correspondientes’ 297131516,

Algunos autores apuntan hacia la existencia de subcir-
cuitos anatomicos especificos dentro del sistema cerebelo-
cerebral, seglin lo cual determinadas areas del cerebelo
interaccionan de forma especifica con determinadas areas
de la corteza cerebral®'"'3>"7, Esto permitiria dibujar un
mapa funcional cerebeloso, estableciendo una correlacién
entre la localizacion y la extension de la lesion cerebe-
losa y las funciones afectadas. Asi, lesiones bilaterales,
mas extensas o de aparicion aguda, provocan una expre-
sion mas completa del SACC que aquellas mas pequehas
o de aparicion progresiva’>%'%, Por otra parte, lesiones
en el lébulo posterior parecen asociarse con mayor tras-
torno del comportamiento y déficit cognitivo, mientras que
lesiones en el vermis cerebeloso inducen un trastorno con

mayor componente afectivo, y lesiones en el lobulo anterior
derivan en cambios menores en funciones visuoespacia-
les, con escasos signos de déficit cognitivo, afectivo o
conductual’?1°,

Los diversos estudios clinicos, neuroanatéomicos y de neu-
roimagen llevados a cabo en los Ultimos afios demuestran
la participacion del cerebelo en procesos cognitivos y emo-
cionales, probablemente como centro de procesamiento de
informacién. Las alteraciones neuropsicologicas observadas
en pacientes con lesiones cerebelosas parecen deberse a la
interrupcion de la comunicacion y coordinacion fluida entre
las distintas areas que permiten la correcta ejecucion de
los procesos cognitivos y emocionales, por una alteracion
en la conectividad del circuito cerebelo-cerebral. Ante un
paciente con trastorno cognitivo o del aprendizaje con com-
ponente conductual y afectivo asociado, existan o no signos
cerebelosos motores, se debe incluir la patologia cerebe-
losa en el diagnéstico diferencial y realizar una prueba de
imagen para descartar una lesion a este nivel.
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