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			Hidrocefalia y espina bífida

			Características y clasificación

			Gabriel G. De la Torre Benítez

			Sara González de la Torre Muñoz

			Aida Vela Barrena

			Jennifer Pérez Ordoñez

			Elizabeth Cervantes

			Universidad de Cádiz

			La espina bífida es un defecto de cierre del tubo neural debido a un fallo en su formación. El tubo neural, durante la formación del embrión, es el lugar que recubrirá al sistema nervioso central, es decir, desde el cerebro a la médula espinal. En su desarrollo pasará a estar compuesto por 3 membranas o meninges que lo envolverán, y una cobertura ósea formada por el cráneo y la columna vertebral. Cualquier fallo en el correcto cierre de estas envolturas dará lugar a un defecto del tubo neural. Estos defectos se suelen producir durante las primeras semanas de la gestación. De los niños que nacen con espina bífida, el 4 % presenta meningocele y el 96 % mielomeningocele. Más adelante describiremos en detalle estos términos.

			Los efectos del mielomeningocele, la forma más grave de la espina bífida, pueden incluir debilidad muscular o parálisis bajo el área medular donde ocurre la apertura (o hendidura), falta de sensación bajo la hendidura e incontinencia. Es por ello que muchos de los afectados por esta condición necesitan del empleo de sillas de ruedas, muletas, etc., así como de sondaje para la eliminación de orina. Existe el peligro, además, de una acumulación anormal de Líquido Cefalorraquídeo (LCR) en el cerebro, resultando en una condición llamada hidrocefalia. En un 85 % de los casos de espina bífida se producirá esta hidrocefalia. Esto es debido a que se origina un grado de obstrucción en la circulación del líquido cefalorraquídeo. Este líquido rodea y protege al cerebro y la médula espinal. A causa de la espina bífida se produce un bloqueo en su circulación, aumentando la cantidad de LCR a nivel de la médula y el cerebro, lo que provocara un efecto masa y un consiguiente aumento de tamaño del cráneo por expansión en el recién nacido.

			La hidrocefalia se controla mediante una intervención quirúrgica llamada procedimiento de derivación (shunt o válvula) (Figura 1). Este procedimiento consiste en la introducción de una punta de un tubo flexible en un ventrículo cerebral, sacando el tubo por una pequeña apertura en el cráneo. Por este procedimiento se deriva el LCR a otras cavidades del organismo generalmente el peritoneo. Antes de la introducción del método de la derivación por válvula, la mortalidad era muy alta en los casos de hidrocefalia congénita, variando esta entre el 45 y el 53 % (Hirsch, 1992). Con el descubrimiento y la aplicación de las técnicas de derivación y válvula en la segunda mitad del siglo xx, el tratamiento de la hidrocefalia se volvió más efectivo, cayendo esos índices de mortalidad al 15 %. 
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			Figura 1. Shunt o válvula de derivación del líquido cefalorraquídeo

			Actualmente la derivación del LCR por medio de válvula junto con la ventriculostomía del tercer ventrículo son las técnicas empleadas para solventar la hidrocefalia. El procedimiento de derivación por válvula o shunt es llevado a cabo bajo el supuesto de que el drenaje del LCR previene el daño posterior al cerebro, revierte el daño provocado al mismo y mejora la función cerebral (Del Bigio, 1993).

			En estudios clínicos y experimentales, los procedimientos de drenaje han demostrado disminuir la presión intracraneal, el volumen de los ventrículos y la reconstitución de la anatomía afectada, así como producir una mejoría en la función química y cognitiva del cerebro (Da Silva et al., 1994; Del Bigio, 1997; Hanlo et al., 1997; Nakada et al., 1992; Suda et al., 1994)
. El impacto de un sistema ventricular dilatado por efecto de la hidrocefalia sobre el cerebro en desarrollo de los niños es complejo de estudiar. El aumento del tamaño de los ventrículos produce un aumento subsecuente de la Presión Intracraneal (PIC) produciendo un desplazamiento de las áreas anatómicas adyacentes a los ventrículos. Esta deformación parece tener lugar por las fuerzas mecánicas de distorsión junto con la alteración en el flujo sanguíneo cerebral que conlleva problemas de metabolismo y de la actividad neurotransmisora.

			Tanto en estudios con humanos como en experimentos con animales se ha podido comprobar que la hidrocefalia afecta a diferentes estructuras neuroanatómicas. El epéndimo puede sufrir daño local o destrucción total o parcial. Los vasos sanguíneos pueden deformarse y fracturarse, el cuerpo calloso puede volverse más delgado y estirado. Algunas vías de materia blanca como axones y la mielina suelen estar afectadas. En cuanto a estructuras subcorticales, podemos citar que el núcleo caudado suele aparecer comprimido. Las neuronas corticales pueden sufrir daño igualmente (Tabla 1). La naturaleza de los cambios neuropatológicos presentes depende de la edad y del grado de la dilatación ventricular, así como de la duración de dicha dilatación. En los casos de hidrocefalia severa se puede producir una compresión del córtex cerebral y una reducción de la masa cerebral total y de la corteza cerebral, particularmente en las regiones parietales y occipitales. En los adolescentes y adultos la dilatación ventricular no suele ser tan extensa (Dennis et al., 1981).

			En las siguientes páginas intentaremos ofrecer una detallada información sobre los déficits neuropsicológicos asociados a la patología del mielomeningocele con hidrocefalia y sus características principales.

			Mielomeningocele

			Cuando nos referimos en el amplio sentido del término a espina bífida, en realidad estamos haciendo referencia a un fenómeno complejo y dentro del cual podemos distinguir diferentes subtipos.
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			Figura 2. Aspecto de recién nacido con espina bífida. 
A) Espina bífida oculta, B) Meningocele y C) Mielomeningocele

			Espina bífida hace referencia a aquella condición médica que consiste en un defecto de fusión en la columna vertebral al nacer (Figura 2), como resultado del cual se produce una herniación que puede ser a nivel de las meninges (meningocele) o a nivel de las meninges y de la médula espinal (mielomeningocele). También puede presentarse la oculta en la que no se aprecia más que un mechón de pelo a nivel externo en la zona, aunque sí puede existir malformación interna. Gracias a los grandes avances de la cirugía y, en especial, de la neurocirugía en los últimos tiempos, en lo que respecta al tratamiento de estos pacientes con espina bífida se ha conseguido un significativo incremento de la tasa de supervivencia de estos niños. Aunque, si bien es verdad que las expectativas de vida han aumentado de manera significativa, aún quedan muchos problemas por resolver y cuestiones por aclarar como aquellas relacionadas con las secuelas de largo plazo de tipo física, neuropsicológica y sociales, entre otras. 

			El diagnóstico precoz de la espina bífida puede realizarse hoy día por métodos bioquímicos y ecográficos aún dentro del útero materno. El método actual más común utilizado para el diagnóstico prenatal de la espina bífida es la determinación de la alfafetoproteína en suero materno de pacientes embarazadas. Hoy día se aconseja su realización de forma sistemática a todas las gestantes, y el momento óptimo para la detección es entre las semanas 14 y 18. También mediante la ecografía se puede realizar el diagnóstico de presencia de la espina bífida. La detección ecográfica de la espina bífida se basa en signos directos y en signos indirectos y los mayores índices de seguridad los podemos tener a partir de la semana 20. Los signos directos son alteraciones anatómicas fetales, bien óseas o de partes blandas, especialmente observando las vértebras dorsales y lumbares.

			Hidrocefalia

			«Hidrocefalia» es un término que etimológicamente proviene de la palabra griega hidro, que significa agua, y de la palabra cefalia, que significa cabeza. La hidrocefalia es una condición neurológica a consecuencia de una acumulación anormal de Líquido Cefalorraquídeo (LCR) en el interior de los ventrículos cerebrales y/o en el espacio subaracnoideo. Como consecuencia directa de esta hidrocefalia se presenta lo que se conoce como incremento de la Presión Intracraneal (PIC). Esta elevación de la PIC puede ser consecuencia de una de las siguientes condiciones: superproducción de LCR (papiloma del plexo coroideo), una obstrucción del flujo del LCR o por un fallo en la reabsorción del LCR por parte de las estructuras cerebrales implicadas. Además, la hidrocefalia puede surgir como resultado de un Traumatismo Craneoencefálico (TCE), Accidente Cerebrovascular (ACV) u otra condición neurológica. Se estima que 1 de cada 1000 nacimientos al año presenta hidrocefalia. En la hidrocefalia la cabeza del afectado crece desproporcionadamente y la fontanela está tensa. Las venas del cuero cabelludo aparecen dilatadas y los ojos a veces confieren una expresión facial peculiar (ojos en sol naciente). El niño aparece apático, irritable y con vómitos. Otros casos son detectados mediante imagen cerebral (TAC, RM) técnicas de monitorización de la PIC. El empleo de la medición del perímetro craneal durante semanas permite observar su crecimiento sobre la base de unas escalas para observar si este es anómalo o no (Tabla 1).

			El conocimiento de determinados conceptos tales como PIC, HEC, PPC, TAM, así como diversos contenidos de neuroanatomía puede ser útil y los veremos más adelante con algo más de detalle.

			
				
					
				
				
					
							
							
									Dilatación del tercer ventrículo.

							

						
					

					
							
							
									Inclinación inferior y desplazamiento del hipotálamo.

							

						
					

					
							
							
									Depresión del fórnix posterior con incremento del tamaño de los ventrículos laterales.

							

						
					

					
							
							
									Ligero y uniforme adelgazamiento y elevación del cuerpo calloso.

							

						
					

					
							
							
									Opacidad intraventricular por flujo de LCR nulo.

							

						
					

					
							
							
									Alta señal de densidad de protones y en imágenes T2 a nivel paraventricular.

							

						
					

				
			

			Tabla 1. Hallazgos comúnmente observados en hidrocefalia en Resonancia Magnética (El Gammal et al., 1987)

			Antes vamos a hacer referencia a los diferentes tipos de hidrocefalia que existen.

			Subtipos:

			La hidrocefalia es una condición donde el drenaje normal del LCR está bloqueado de alguna manera. Los neurocirujanos clasifican la hidrocefalia como congénita o adquirida, y esta conformaría la primera clasificación. Una segunda clasificación sería sobre la base de si existe un problema de reabsorción del LCR (comunicante). Así puede ser comunicante o debido a un bloqueo en alguna parte del sistema ventricular (no comunicante). El término «comunicante» hace referencia a que los ventrículos comunican o pasan de uno a otro el LCR. La obstrucción del LCR no ocurre en el interior de los ventrículos sino en el espacio subaracnoideo. Muchas veces es producido por tumores, hemorragias o infecciones en la capa meníngea. En cambio, el término «no comunicante» hace referencia precisamente a lo contrario, es decir a que el paso del LCR entre los ventrículos está obstruido. Esta obstrucción puede localizarse en el agujero de Lushka y Magendie en el cuarto ventrículo, en el agujero de Monro en el tercero y en el sitio más común donde aparece es en el acueducto de Silvio (en este caso, se le denomina como «estenosis del acueducto de Silvio»). La hidrocefalia no comunicante es la más común en fetos. La HEC (Hipertensión Endocraneal) o aumento de la tensión en el interior del cráneo produce básicamente una alteración en el volumen de espacio intracraneal, en el cual tenemos 3 componentes fundamentales:

			
					Parénquima cerebral.

					Sangre.

					LCR.

			

			Los efectos de la HEC pueden aumentar el riesgo no solo de déficits, sino de mortalidad en los pacientes que la padecen. Para medir esta HEC se utilizan diversos artilugios como sensores o transductores que son introducidos quirúrgicamente en diferentes localizaciones, como, por ejemplo, dentro de los ventrículos o en el espacio subaracnoideo.

			Causas de la hidrocefalia

			La hidrocefalia puede ser adquirida durante etapas posteriores al nacimiento por una serie de factores tales como Traumatismos Craneoencefálicos (TCE), tumores cerebrales, infecciones, etc. Normalmente estas lesiones producen una obstrucción en el flujo del LCR produciendo, por tanto, una hidrocefalia no comunicante. Como consecuencia de un trauma cerebral se puede dar un incremento de la PIC por una hemorragia subsecuente ocupante de espacio o que irrumpe en el espacio subaracnoideo o en el espacio intraventricular. Cuando existe una hemorragia intraventricular esta puede ser debida también a hemorragias espontáneas en el caso de recién nacidos. Se estima que entre 40 y el 50 % de los recién nacidos con bajo peso corporal (- de 1800 gr.) pueden padecer hemorragias espontáneas, siendo la hemorragia intraventricular una de las más frecuentes. La severidad de las secuelas o la complicación del cuadro depende de muchos factores. Papille (1978) ideó una escala para la valoración de la hemorragia intraventricular específicamente (Tabla 2). Por tanto, la hemorragia intraventricular puede ser resultado de un trauma, debida a un accidente vascular espontáneo propio del recién nacido o debido a otras causas de origen vascular.
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							Únicamente hemorragia subependimaria.

						
					

					
							
							Grado II

						
							
							Hemorragia intraventricular, con o sin evidencia de lesión subependimaria, sin dilatación de ventrículos.

						
					

					
							
							Grado III

						
							
							Hemorragia intraventricular con dilatación de los ventrículos.

						
					

					
							
							Grado IV

						
							
							Hemorragia intraventricular, más hemorragia intraparenquimatosa.

						
					

				
			

			Tabla 2. Escala Papille para hemorragia ventricular

			La hidrocefalia puede aparecer como consecuencia de tumores y quistes cerebrales. La mayoría de los tumores cerebrales en niños son detectados entre los 5 y los 10 años de edad. Hasta el 75 % de los tumores en niños suelen originarse en un lugar del cerebro conocido como fosa posterior. Existen también casos de más rara ocurrencia llamados papiloma del plexo coroideo. A medida que el tumor va creciendo produce hidrocefalia no comunicante impidiendo el flujo normal del LCR entre los ventrículos como en el caso de los tumores de la fosa posterior en el cual resulta impedida la circulación a través de los orificios del cuarto ventrículo al espacio subaracnoideo, por ejemplo, por un bloqueo del agujero de Magendie. La extirpación quirúrgica es el método empleado en estos casos, aunque debemos mencionar que entre el 20 % y el 40 % de los niños seguirán presentando un cuadro de hidrocefalia aún después de la operación para extraer el tumor. Los quistes son de pronóstico benigno y son sacos o compartimentos rellanos de fluido que pueden aparecer en cualquier lugar del cuerpo. Cuando aparecen en la membrana aracnoides están rellenos de LCR y recubiertos por una capa de aracnoides. Los quistes cerebrales pueden ser localizados en el interior de los ventrículos, en la aracnoides y en el parénquima cerebral. Estos quistes suelen obstaculizar el paso del LCR creando una hidrocefalia de tipo no comunicante. Por ejemplo, un lugar común donde suelen aparecer es en el tercer ventrículo obstruyendo el paso del LCR (Figura 3). Dependiendo de la localización del quiste, este será operable o extirpable quirúrgicamente o no. Si, por ejemplo, se encuentra cerca del tronco del encéfalo, el neurocirujano puede optar por extraer el líquido del interior del quiste mediante un catéter y parar así su crecimiento. Otro tipo de factor que puede influir y desencadenar una hidrocefalia es aquel que hace referencia a las infecciones como la meningitis, toxoplasmosis, rubéola, etc. Generalmente, las infecciones pueden causar ambos tipos de hidrocefalia comunicante y no comunicante. La meningitis es mortal si no es tratada a tiempo.
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			Figura 3. Diagrama que muestra una derivación cerebral. Fuente: Cancer Research UK / Wikimedia Commons

			Existe un tercer tipo de hidrocefalia conocida como Hidrocefalia a Presión Normal (HPN), que consiste en una dilatación ventricular, pero con niveles de PIC normales o casi normales. La HPN suele aparecer en personas mayores o ancianas. Puede ser el resultado de un bloqueo o de un problema de reabsorción y suele dividirse en secundaria a otra condición, como, por ejemplo, a una meningitis o idiopática si se desconoce su causa.

			Estos términos (congénita, adquirida, comunicante y no comunicante) suelen aparecer combinados para hacer referencia a un determinado caso. En cuanto al momento de aparición de la hidrocefalia podemos diferenciar la clasificación en congénita y la adquirida. Entre las hidrocefalias de tipo congénita podemos citar todos aquellos síndromes que aparecen al nacer y que son producto de una serie de enfermedades o complicaciones neurológicas o genéticas entre las que podemos citar: mielo displasias o defectos del tubo neural, donde podemos encuadrar a la espina bífida, enfermedades de la gestación, síndrome Dandy Walker, Malformación de Chiari tipo I y tipo II y defectos en el cráneo. Entre las hidrocefalias adquiridas podemos decir que aparecen como consecuencia de otros trastornos neurológicos complejos como un traumatismo craneoencefálico o TCE, hemorragias intracerebrales o intraventriculares, tumores cerebrales o ventriculares e infecciones virales o bacterianas.

			Mecanismos fisiológicos implicados en la hidrocefalia

			Los mecanismos implicados que explican la hidrocefalia son varios y tienen que ver con la circulación del LCR y su reabsorción en el cerebro. No es nuestra intención profundizar más allá de una breve y somera descripción de los mecanismos implicados. Los cambios producidos por la hidrocefalia producen a su vez alteraciones en el equilibrio del Sistema Nervioso Central (SNC), como veremos a continuación. Como ocurre en todos los vertebrados, el embrión humano tiene tres capas celulares principales: el ectodermo o capa exterior, el mesodermo o capa intermedia y el endodermo o capa interior. Los componentes celulares que formarán el SNC pertenecen a una región especializada del ectodermo denominada placa neural. La placa neural se sitúa a lo largo de la línea media dorsal del embrión. Se produce una hendidura con mayor concentración de células en sus capas externas. Con el tiempo esta hendidura se va profundizando dando lugar a lo que se llama tubo neural. La porción caudal del tubo dará lugar a la medula espinal, mientras la porción rostral dará lugar al cerebro (lámina terminalis). Esto tiene lugar durante las semanas 3 y 4 de gestación (Figura 4). El tubo neural se cierra sobre sí mismo y cuando esto no sucede tienen lugar graves alteraciones del desarrollo del SNC. Cuando es la porción rostral la que falla en cerrarse se produce anancefalia o encefalocele, que es una alteración global del desarrollo del cerebro. Cuando falla en cerrarse la porción caudal del tubo neural se produce lo que conocemos por espina bífida, originando parálisis de los miembros inferiores en diferente grado y problema en el control de esfínteres.

			Los ventrículos se forman a partir de las cavidades del tubo neural. En concreto en la etapa pentavesicular, situándose en las posiciones que finalmente tendrán en la vida adulta, a excepción del acueducto de Silvio que posee mayor dimensión en el periodo embrionario que en la vida adulta posterior. La mayor parte del LCR es producido por el plexo coroideo. Las células ependimarias son las especializadas en la secreción del LCR. En la vida adulta el plexo coroideo se sitúa en el techo de los ventrículos 3 y 4 y tanto en el suelo como en el techo de los ventrículos laterales. La sangre no se mezcla con el LCR que permanece aislada por la barrera hemato-cefalorraquídea. La producción total al día de LCR se estima en unos 500ml. El total que los ventrículos poseen en un determinado momento es de 150 ml. Las funciones del LCR son tres: 1) Soporte físico del cerebro ya que este flota en el LCR. 2) reguladora del entorno químico del cerebro. 3) canal de comunicación química dentro del cerebro.

			[image: ]

			Figura 4. Desarrollo del tubo neural y espina bífida

			El LCR es reabsorbido también por el plexo coroideo y por las vellosidades aracnoideas que lo introducen en la circulación venosa. El LCR producido en los ventrículos laterales fluye a través del agujero de Monro al tercer ventrículo, de aquí recorre el acueducto cerebral para pasar al cuarto ventrículo. Tres aberturas en el techo del cuarto ventrículo drenan el LCR al espacio subaracnoideo (agujeros de Magendie y los dos de Luschka).

			El espacio subaracnoideo aparece dilatado en determinados lugares originando lo que se conoce como cisternas. Esto es de gran utilidad en caso de que por cualquier razón la PIC aumentara en el interior del cráneo y se necesitara espacio adicional. Por ejemplo, por un tumor cerebral o una hemorragia, ambas lesiones ocupantes de espacio. No debemos olvidar que el cráneo es una cavidad cerrada y, por tanto, la capacidad está limitada y cualquier elemento extraño que sea añadido puede producir un aumento de la presión intracraneal e incluso un desplazamiento de las estructuras cerebrales por las fuerzas de empuje realizadas por la incorporación de una nueva masa. El resultado de este efecto masa se traduce en un aumento de la Presión Intracraneal (PIC).

			Presión Intracraneal (PIC)

			La PIC es la presión hidrostática del LCR medida en el espacio subaracnoideo lumbar o a nivel ventricular. En condiciones normales, se ha demostrado que la presión tisular del parénquima cerebral es similar a la del LCR, expresándose en EBH. Hg. En el adulto sano, en decúbito supino o lateral, el valor de la PIC media normal es siempre de < 12 EBH. Hg. La PIC se puede medir a través de sensores que se insertan en diferentes localizaciones, principalmente en las cavidades o espacio con LCR.

			Causas congénitas de la hidrocefalia

			
					Craneosinostosis

			

			Se denomina «craneosinostosis» al cierre prematuro de una o varias suturas craneales. Esta anomalía se presenta en uno de cada 2000 nacimientos con una prevalencia mayor en varones. Las suturas craneales no pueden separarse a partir de los 12 años y, por tanto, la cirugía para reparar la deformidad se aconseja con anterioridad a esta edad. La operación, aunque no urgente, sí es aconsejable pues la craneosinostosis puede acarrear complicaciones tales como crecimiento anómalo del cerebro y de la circulación del LCR, o sea hidrocefalia. La hidrocefalia se suele presentar en aquellos casos con cierre prematuro de más de una sutura al mismo tiempo. Su tratamiento consiste en una intervención quirúrgica llamada «osteotomía extensa». En esta intervención se eliminan determinados fragmentos óseos. Posteriormente el cerebro y el cráneo prosiguen con un desarrollo y crecimiento normal. La osteotomía extensa de cráneo no conlleva un riesgo elevado.

			
					Malformación de Chiari

			

			Es una malformación congénita que se llama así por su descubridor Arnold Chiari y que consiste en un crecimiento anómalo tanto del tronco cerebral como del cerebelo que se proyectan hacia abajo, hacia el canal medular. Las malformaciones de Chiari se clasifican en dos grupos:

			
					Chiari tipo I 

			

			Consiste en un subtipo de gravedad moderada en el que los pedúnculos cerebrales se desplazan hacia la medula espinal. Este subtipo puede resultar asintomático o puede estar asociado a disfunción de nervios craneales o también con siringomegalia (exceso de acumulación anómalo de LCR en cavidades dentro de la medula espinal). Se denominan «siringes» o «Syrinx» a las cavidades que se forman rellenas de LCR en la médula (Figura 5).
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			Figura 5. Siringomegalia y Malformación de Chiari

			
					Chiari tipo II

			

			Consiste en una forma más severa de la malformación del cerebro y/o el tronco cerebral que suele apreciarse casi exclusivamente en pacientes con espina bífida abierta o mielomeningocele. La hidrocefalia está comúnmente presente. Como consecuencia de esta malformación algunos recién nacidos pueden desarrollar problemas en la deglución, respiración, etc. La mayoría de los pacientes a los que se le realiza una operación quirúrgica de corrección del problema experimentan una mejoría en los síntomas inmediatamente y pueden permanecer carentes de sintomatología durante largos períodos de tiempo. Sin embargo, otros continúan presentando deterioro neurológico y algunas de las complicaciones pueden comprometer la vida de estos pacientes. Hasta la fecha, es poco lo que se sabe acerca de las implicaciones de la Malformación de Chiari Tipo II (MCII) en el deterioro cognitivo de los afectados de espina bífida. Vinck y sus colaboradores llevaron a cabo un estudio en el cual compararon los resultados obtenidos en una evaluación neuropsicológica completa incluyendo medidas generales de inteligencia, memoria, lenguaje, etc. en una muestra de 46 niños con MCII y otros tantos sin dicha afectación. Las edades de los sujetos comprendían de los 6 años 16 años y hallaron ciertas diferencias significativas. Vinck y sus colegas de la Universidad de Radbound en Holanda concluyen su estudio afirmando que los déficits asociados a MCII no se deben a la hidrocefalia concomitante exclusivamente, sino que son producto en cierta medida del MCII. Entre los déficits que describen estarían la afectación de la capacidad de síntesis visual, memoria verbal y fluidez verbal (Vinck et al., 2006).

			
					Síndrome Dandy Walker

			

			Este extraño síndrome congénito se caracteriza por malformaciones a nivel del cuarto ventrículo, que se encuentra excesivamente aumentado de tamaño, así como ausencia del Vermis cerebelar, que es la parte central entre los hemisferios cerebelares. El conjunto de estas malformaciones origina hidrocefalia (Figura 6).

			Los déficits asociados son principalmente motores e incluyen ataxia entre otros. En general como consecuencia de la hidrocefalia pueden alteraciones neuroanatómicas relacionadas como las que afectan al cuerpo calloso. Frecuentemente la hidrocefalia puede ir acompañada de una hipoplasia del cuerpo calloso, en la que esta estructura se encuentra presente, pero con disminuido de tamaño. Así mismo, se pueden observar otras alteraciones en la sustancia blanca, particularmente en las fibras de proyección cercanas a la línea media, las cuales conectarían los hemisferios con las regiones diencefálicas y caudales. Las consecuencias a largo plazo de una hidrocefalia no tratada incluirían la disrupción en los procesos de mielinización con reducción en el tamaño del parénquima cerebral, la disminución de la masa cerebral y la reducción selectiva de las áreas posteriores del cerebro.

			
				
					
				
				
					
							
							La ataxia (del griego ataxia que significa «sin orden») es un síntoma o enfermedad que se caracteriza por provocar la descoordinación en el movimiento de las partes del cuerpo humano. Esta descoordinación puede afectar a los dedos y manos, a los brazos y piernas, al cuerpo, al habla, a los movimientos oculares, al mecanismo de tragado, etc.
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			Figura 6. Cerebelo mostrando el Vermis

			La literatura neuropsicológica en particular se ha ocupado de este tema con menor frecuencia de lo que cabría esperar dada la importancia de esta enfermedad. Podemos afirmar que se han descrito alteraciones en el funcionamiento intelectual general y más comúnmente en las capacidades viso-constructivas, utilización del lenguaje, atención, memoria y funciones ejecutivas.

			Es difícil el estudio de los efectos a largo plazo en la esfera neurocognitiva de las personas afectadas de espina bífida e hidrocefalia. Esto es debido a diferentes factores, tales como la gran variedad de diferentes instrumentos de medida utilizados en la investigación de estos déficits, la falta de más estudios longitudinales de largo recorrido que permitan ver la evolución de estos síntomas, los diferentes métodos a la hora de presentar los datos en estos estudios, la gran complejidad y multiplicidad de diagnósticos, así como complicaciones comórbidas que se dan con frecuencia en estos pacientes y la falta de estudios con muestras grandes con muchos sujetos que permitan generalizar mejor los resultados obtenidos. En definitiva, aún queda mucho por hacer en el estudio de la espina bífida en el campo de la neurociencia cognitiva y la psicología.
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			Neuropsicología, 
espina bífida e hidrocefalia

			Una aproximación histórica
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			Al igual que en otras disciplinas en la medicina, los avances son el reflejo del avance de todo un cuerpo de conocimientos y técnicas. Del mismo modo que la civilización evoluciona, los avances en la medicina y el conocimiento del cuerpo humano y sus enfermedades lo han hecho durante milenios. Desde que existen los primeros registros escritos sobre técnicas quirúrgicas y médicas que datan del 1550 antes de Cristo, encontradas en el papiro egipcio de Ebers hasta nuestros días, son muchos los hitos que marcaron el desarrollo de la medicina científica.

			La espina bífida y la hidrocefalia representan solo dos de los grandes retos a los que estos médicos de la historia tuvieron que enfrentarse. Las técnicas quirúrgicas también fueron evolucionando ofreciendo mayores oportunidades de supervivencia a los pacientes. Se han utilizado a la largo de la historia diferentes técnicas. Una de las técnicas neuroquirúrgicas ancestrales utilizadas desde el antiguo Egipto e incluso antes y que ha perdurado hasta nuestros días fue la trepanación. Esta consistía en la extirpación de una pieza del cráneo para curar un daño subyacente o aliviar otra condición patológica en un sujeto. Probablemente la trepanación sea una de las primeras formas de intervención quirúrgica en la cabeza que se conocen. La palabra «trépano» proviene del vocablo griego trypanon que significa perforador. 

			Forgue (1938) estima que los primeros restos que demuestran el empleo de esta técnica datan de finales del Paleolítico. Los cráneos encontrados en las tumbas del yacimiento arqueológico de Seine-Oise-Marne en Francia (2000 a.C.) demuestran además según diversos investigadores el uso de estas técnicas con fines rituales o religiosos, no solo terapéuticos. La técnica fue utilizada por Galeno pasando por Hipócrates y existen vestigios de la antigua China y de las civilizaciones prehispánicas en Perú. 

			Hoy día sabemos que, por ejemplo, la hidrocefalia puede producir un aumento de la presión intracraneal y que un agujero de trépano podía suponer una resolución de dicha presión. Otras técnicas más modernas como la esterilización y el perfeccionamiento de los instrumentos del neurocirujano supusieron unas garantías mayores de éxito en el tratamiento de afecciones como la espina bífida. 
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			Figura 1. Lección de anatomía del Dr. Ruysch (Gemalde J. Van Necks, 1683; óleo sobre lienzo)

			La hidrocefalia aparece asociada en un gran porcentaje a los casos de espina bífida, y para muchos autores es la principal causa de los déficits cognitivos que presentan los pacientes, aunque no la única. Hasta los años 60 los niños nacidos con mielodisplasias como el mielomeningocele (espina bífida abierta) no tenían posibilidades de supervivencia debido a las complicaciones neurológicas y fisiológicas que presentaban en el momento del nacimiento, con resultado de muerte dentro del primer año de vida en la mayoría de los casos. Aun así, existen diferentes hallazgos arqueológicos que componen huesos de niños nacidos con espina bífida sobre todo en África, como, por ejemplo, los restos encontrados en la región de Taforalt en Marruecos que datan del 10 000 antes de Cristo. Hay datos de casos similares en restos arqueológicos en Perú datados en más de 5000 años antes de Cristo. 

			El nombre proviene del latín spina (espina o columna) y bifida (doble). No existen referencias claras en lo que se refiere a los períodos de Grecia o Roma. No existen referencias claras de Hipócrates, Galeno o Celsus sobre este síndrome. No hay datos claros entorno a quién fue el primero en describir como tal este síndrome, pero Gaspard Bauhin, anatomista y botánico suizo, hizo una descripción de la espina bífida en su obra Theatrum Anatomicum a finales de 1500. 

			Otros autores han hecho referencia a la espina bífida como Pieter Van Foreest, anatomista holandés de la misma época o Boaistuau, autor francés coetáneo. Posteriormente su nombre fue acuñado por el holandés Nicholas Tulp en 1637, que describió esta condición en la obra Observatiorium medicarum libritres camaeneis figuris (Tulp, 1641) (Figura 2).
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			Figura 2. Lección de anatomía de Nicholas Tulp (Rembrandt, 1632, óleo sobre lienzo)

			El anatomista y botánico holandés, Frederik Ruysch escribió un libro titulado Observationum anatomia-chirurgica rum centuria (Ruysch, 1691), donde distinguía entre las formas paralíticas y no paralíticas de la enfermedad, así como comprobó la importancia y el rol fundamental que podía jugar la hidrocefalia en la patología (Figura 1).

			Giovanni Morgagni, profesor de la Universidad de Padua en Italia, nacido en Forli en 1682 y conocido como el padre de la anatomía patológica moderna apuntó en su serie de tratados Adversaria anatómica (1762), que la espina bífida podía darse con o sin hidrocefalia (Lifshutz, J., 2001) (Figura 3).
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			Figura 3. Giovanni Morgagni

			En 1784 Michael Underwood, cirujano inglés publicó su libro Treatise on the Disease of Children 1784 donde incluyó a la espina bífida catalogándola como nueva enfermedad. No hubo muchas aportaciones entorno al conocimiento o la fisiología de la espina bífida en el siglo xviii y xix, aunque la literatura al respecto fue más abundante, pero también redundante.

			Es a partir del siglo xix cuando en la literatura médica de la época aparecen descritos más detalladamente los diferentes subtipos de la espina bífida con detalles más pormenorizados incluyendo algunas teorías sobre el desarrollo de la misma. Así podemos decir que la teoría de que la espina bífida se debía a un fallo en el desarrollo antes del nacimiento fue por primera vez acuñada por León Jean Baptiste Cruveilhier. Cruveilhier obtuvo su doctorado en medicina en París en 1816 y fue profesor de la Universidad de Momtpellier. En 1875 Rudolf Virchow, el médico alemán más importante del siglo xix describió por primera vez la espina bífida oculta, el subtipo asintomático de espina bífida. Otro médico alemán, el doctor Friedrich Von Recklinghausen, en su obra de 1886 Die fibröse und deformierende Ostitis, die Osteoma lacie und die Untersuchungen über Spina bifida, recopiló toda la información que se tenía hasta la fecha reuniendo los últimos datos y conocimientos sobre la espina bífida. 

			A lo largo de la historia han sido varios los intentos quirúrgicos practicados para intentar remediar la malformación espinal típica de la espina bífida. La mayoría de ellas fracasaban por la presencia de infecciones hasta que el cirujano británico Joseph Lister introdujo la revolucionaria práctica de la cirugía con esterilización mientras trabajaba en el Glasgow Royal Infirmary. Su hallazgo fue publicado en 1867 en la revista The Lancet. Otros avances en la cirugía que contribuyeron al perfeccionamiento de la técnica aparecieron como en 1892 cuando Bayer utilizó el cierre de la herida tras la reconstrucción quirúrgica de la espina bífida utilizando tejido muscular injertado (Smith, 2001).

			Es a partir del siglo xx cuando la cirugía se desarrolla más a la vez que los avances en el tratamiento y abordaje de la hidrocefalia en niños. Todo ello abundó en un mejor pronóstico en las expectativas de vida de los niños afectos de espina bífida. 

			En los años 70 aproximadamente el 52 % de los pacientes con espina bífida intervenidos quirúrgicamente alcanzaban los 20 años de edad y en los 80 solo el 27 % moría generalmente en el primer año de vida y por complicaciones de tipo infeccioso o fallo renal. Ya en los años 90 solo el 6 % del total de pacientes con espina bífida mueren por causas relacionadas con fallos relacionados con la derivación quirúrgica practicada para controlar la hidrocefalia o por otros problemas asociados. 

			También en los años 90 se iniciaron los primeros intentos por intervenir la espina bífida mientras el feto estaba aún en el útero materno. El primer caso que evidenció mejoría en la función neurológica mediante este tipo de intervención quirúrgica fue el realizado por Adzick y sus colegas en 1998. Aun así, este procedimiento conlleva muchos riesgos y es solo aconsejado en determinados casos hoy día.

			La hidrocefalia por otra parte, ha intrigado y desafiado a los médicos durante toda la historia de la medicina. Hasta antes del siglo xix el tratamiento para las hasta entonces conocida como «agua en el cerebro» involucraba más observación que intervención. Hipócrates en al siglo v antes de Cristo, padre de la medicina, se cree fue el primero en documentar alguna forma de tratamiento de la hidrocefalia. De hecho, se le cita como el primer médico en realizar agujeros de drenaje en los ventrículos. Sin embargo, existe el debate de si realmente eran a nivel ventricular o tan solo a nivel subracnoideo o subdural. 
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			Figura 4. Página del Kitab Al-Tasrif (Abu al-Qasim)

			Una más detallada descripción de la hidrocefalia y sus efectos se debe a Galeno (130-200 a.C.), sin embargo, él pensaba que esta condición era causada por una acumulación de líquido cefalorraquídeo extraaxial en vez de a un agradamiento de los ventrículos. Este error de interpretación llevó a cometer muchas malas apreciaciones diagnósticas y de tratamientos posteriores. En la Edad Media el médico árabe andaluz Abu al-Qasim, alrededor del año 1000, escribió un tratado de 30 volúmenes en medicina titulado Kitab Al-Tasrif, en los que describe diferentes procedimientos neuroquirúrgicos e instrumentos sobre varios aspectos referentes a la hidrocefalia (Al Rodhan et al., 1986) (Figura 4).

			Vesalius (1514-1564), en la Universidad de Padua, fue el primero que aclaró muchos aspectos sobre la hidrocefalia como la evidencia de que la acumulación del Líquido Cefalorraquídeo (LCR) no solo tenía lugar en el espacio subracnoideo sino en el interior de los ventrículos. Vesalius sin embargo mantuvo la idea de Galeno de que el LCR era una sustancia vaporosa spiritusanimalis producida en los mismos ventrículos y que proporcionaba energía y movilidad a todas las partes del cuerpo (Figura 5).
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			Figura 5. Vesalius

			En 1664, Thomas Willis fue el primero en sugerir que el plexo coroideo producía el LCR al contrario de la opinión de sus coetáneos. En 1701, Pachioni describió las granulaciones aracnoideas que él creyó erróneamente eran la fuente de origen del LCR. 

			Más tarde, en el siglo xviii, el profesor de Teoría de la Medicina y británico Robert Whytt describió la hidrocefalia como una enfermedad, ilustrando varios casos entre los cuales se encontraba el primero descrito por causa de meningitis tuberculosa. En 1825, Magendie describió por primera vez la circulación del LCR en el cerebro, así como descubrió el foramen cerebelar medial. Más tarde, Luschka, en 1859, confirmó la existencia de los agujeros descritos por Magendie y descubrió otros dos más laterales (Figura 6).

			En lo referente a las secuelas de tipo cognitiva o conductual, tanto de la hidrocefalia en sí misma como del síndrome de la espina bífida en general, podemos decir que, en casi todos los estudios realizados hasta la fecha sobre el pronóstico de estos pacientes en la vida adulta, presentan los resultados más pobres en aquellas variables relacionadas con medidas de la vida independiente y del funcionamiento cognitivo.
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			Figura 6. Magendie

			En aquellos niños con edades inferiores a los 16 años de edad, la hidrocefalia se identifica como la principal causa de los efectos negativos en la esfera cognitiva (Wills 1993). Wills ha aportado muchas claves para entender los déficits asociados a la espina bífida que van más allá de la presencia o ausencia de la hidrocefalia. Su aportación se puede resumir en tres aspectos importantes a tener en cuenta a la hora de analizar las secuelas de estos pacientes en lo que a funcionamiento cognitivo se refiere: 1) existe una clara afectación de la atención y funciones ejecutivas, 2) la variabilidad en el tiempo de los déficits y 3) el importante papel de las variables sociodemográficas. Pueden constituir, por tanto, muchos de los parámetros relacionados con esta hidrocefalia como el número de revisiones de la válvula, infecciones, epilepsia, encefalitis y otras anormalidades estructurales asociadas, un factor influyente en estos déficits cognitivos.

			También debemos citar aquellos factores que, aun no estando relacionados con la patología, sí influyen en el pronóstico cognitivo y funcional de estos pacientes, como son el nivel socioeconómico (Bier et al., 1997) y el nivel de expectativas de los padres. Algunos autores han reseñado la falta de estudios en cuanto a la evolución de todos estos déficits en aquellos afectados por espina bífida a partir de los 16 años de edad. Una de las variables cognitivas más comúnmente estudiadas con los pacientes con hidrocefalia asociada a espina bífida o sin ella es la que hace referencia a la habilidad intelectual general, o sea, el CI. Se han encontrado ciertas características específicas dentro de los perfiles de CI de estos pacientes. La capacidad intelectual general se define por el coeficiente de inteligencia obtenido por evaluación mediante uno o más test de inteligencia normalizados, administrados individualmente. Una capacidad intelectual inferior al promedio se define como un CI alrededor o inferior a 70 puntos. Loerber (1979) fue el primero en realizar un estudio comprehensivo del CI en una población afectada de espina bífida con y sin hidrocefalia. En su estudio demostró que aquellos niños con espina bífida sin hidrocefalia asociada o con una hidrocefalia asociada de tipo leve que no necesitaba de intervención quirúrgica demostraban un CI por debajo de la media con respecto a sujetos normales. Igualmente, el describió un menor CI en aquellos pacientes con hidrocefalia de tal gravedad que necesitara una operación para corregir la anomalía. Loerber (1979) también describió una relación inversa entre nivel de la lesión medular y el CI.

			Muchos más estudios después del realizado por Loerber (1979) han intentado demostrar las características y déficits asociados a estos niños con espina bífida e hidrocefalia. La relación inversa entre nivel de la lesión y CI ha sido demostrada en varias investigaciones en el pasado (Mapstone et al., 1984; Shaffer, Fridich, Shurtelff and Wolfe, 1985). La relación entre shunt o derivación para la corrección de la hidrocefalia asociada muchas veces a esta condici

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Para identificar la presencia y naturaleza de trastornos cognitivos leves o en sus primeras etapas en pacientes en los que otros estudios neurodiagnósticos han llevado a resultados equívocos.

					Para ayudar en el diagnóstico diferencial de entidades nosológicas cuando los resultados del examen neurológico y otras pruebas auxiliares son negativas o poco concluyentes. El diagnóstico diferencial de una demencia incipiente y una depresión pueden servir de ejemplos.

					Para evaluar las funciones preservadas y deficitarias en pacientes con enfermedad o daño neurológico, en orden a planificar su rehabilitación.

					Para evaluar los efectos neurotóxicos del alcohol y drogas ilegales, incluyendo los déficits que mejoran y los residuales después de la desintoxicación. Por ejemplo, el abuso crónico de alcohol produce defectos cognitivos claros.

					Para evaluar los efectos de las intervenciones quirúrgicas en casos como la epilepsia, enfermedad cerebrovascular, TCE, hidrocefalia, etc.

					Para evaluar el efecto de tratamientos psiquiátricos.

					Para evaluar los problemas escolares y retraso del desarrollo en niños.

					Para proporcionar datos objetivos en investigación en neurociencias.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Todo niño y niña precisa de diferentes ayudas educativas para un adecuado desarrollo y aprendizaje, es decir, todo niño y niña tiene diferentes necesidades educativas, unas relacionadas con el qué, cómo y cuándo aprender (necesidades curriculares) y otras relacionadas con los medios y recursos pedagógicos de apoyo al aprendizaje (necesidades de medios de acceso al currículo).

					Lo único peculiar de los niños y niñas con discapacidad es que suelen presentar algunas necesidades educativas diferentes a las de la mayoría de sus compañeros (por eso se consideran especiales), ya sea de adaptación del qué, cómo y cuándo enseñar (necesidades de adaptación del currículo) o de provisión de medios materiales o personales diferentes o complementarios (necesidades de medios extraordinarios de acceso al currículo).

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Capacidad intelectual

			

			
			
			
					Problemas perceptivos visuales

			

			
			
			
			
			
			
					Problemas de atención y memoria

			

			
			
			
			
			
			
			
			
					Debe sentarse en la primera fila de la clase y asegurarnos de que está prestando atención al profesor. Este, antes de darle cualquier tipo de instrucción, debe establecer contacto visual con él y confirmar que está atento. En general, le resulta más fácil prestar atención cuando oye una información que cuando la visualiza. 

			

			
			
					Proporcionarle una copia con las anotaciones de lo que va a comentar el tutor antes de que este comience las explicaciones y no tenga que copiarlas de la pizarra y sea un momento de distracción.

					Los trabajos o tareas presentarlos de modo que tenga que realizarlos en pequeños pasos, le ayuda a concentrarse y a finalizarlos con éxito. 

					Si tiene problemas en aprender un contenido por habérsele presentado en una sola ocasión, sería conveniente que se le repitiera las informaciones y que realizara algún tipo de ejercicio con esos contenidos para que pudiera aprenderlo mejor. 

					Permitirle que grabe las explicaciones con las que se ha trabajado y así pueda revisarlas más adelante (p. ej., grabadora, teléfono móvil, dispositivos de Mp3, etc.). Esto además le permite realizar nuevas asociaciones de la información que ha recibido en la clase. 

					Ejercicios verbales repetidos una y otra vez (p. ej. las tablas de multiplicar).

					Presentarle los contenidos a través de una variedad de modalidades: visual, auditiva, táctil o cenestésica. 

					Enseñarle cómo tomar notas o cómo tienen que subrayar y cómo deben resumir.

			

			
			
			
			
			
			
			
					Cuando debe atender dos cosas a la vez puede tener grandes dificultades para recordar la información. Esta situación puede ser frecuente en el aula, como cuando el niño debe estar atento a lo que está diciendo el profesor y a la vez debe copiar un ejercicio de la pizarra. En estos casos tiene que dividir su atención en dos cuestiones diferentes y esto le dificulta posteriormente, y no se acuerda de lo que debía acordarse. Para eludir estas dificultades es recomendable evitar o reducir al máximo estas situaciones de doble ejercicio. Es más efectivo presentarle una información en una sola modalidad (p. ej., visual o lingüística), esto le ayudaría a focalizar su atención en la única información que se le está presentando y posteriormente podría recuperarla más fácilmente.

					En vez de memorizar que deben realizar una actividad a una hora muy concreta y que pueda olvidarla (p. ej., tomar la medicación a las 12 de la mañana), es más adecuado enseñarle que lo debe hacer antes, durante o después de una actividad (p. ej., cuando inicia el recreo o después del mismo). 

					Emplear calendarios, una hoja con los deberes o un diario, etc., donde pueda anotar las actividades o tareas académicas que debe realizar.

					Los organizadores electrónicos cada vez son más comunes y les pueden resultar de ayuda, como, por ejemplo, las tabletas o los dispositivos de Mp3 o Mp4. 

					Los relojes y móviles inteligentes que disponen distintas alarmas pueden serles muy útiles para recordarles lo que deben hacer al cabo del día (p. ej., a las 5 de la tarde debo prepararme para ir a clase de mi profesor de Inglés). Además, estos dispositivos les permiten no tener que depender de los demás para que les recuerden lo que deben de hacer y, por tanto, les hacen ser más independientes de los adultos.

			

			
					Problemas de comprensión

			

			
			
			
			
			
			
			
			
					Debemos explicarle en qué consiste su discapacidad, pero también de que es un sujeto con numerosas posibilidades a pesar de sus limitaciones. E, igualmente, de que son considerables las actividades que puede realizar y ser uno más entre los demás. 

					Aumentar su autonomía, pero a la vez educarle en qué cuestiones y en qué momento debe solicitar la ayuda a otros. 

					Enseñarle desde pequeño a responder con respeto y cortesía que no necesitan que los demás hagan algo por él.

					Debe ser una norma para familiares, profesores o amigos de este chico con EB preguntarle si necesita algo y cómo quiere que le ayudemos.

					No hacerle cosas que conocemos que sabe y puede llevar a cabo por sí mismo. Aunque tarde algo más de tiempo o el resultado sea menor que el de los otros niños de su edad, si puede realizarlo, debemos demandarle que lo lleve a cabo.

			

			
			
			
					Lectura

			

			
			
			
			
			
					La comprensión inferencial del vocabulario y la comprensión de las diferentes estructuras oracionales, haciendo énfasis en los aspectos sintácticos (concordancias, nexos, orden de las palabras…).

					La comprensión del sentido global de los textos, utilizando el conocimiento previo del propio alumno para realizar sus interpretaciones.

					Y la comprensión de los significados implícitos y de la intención comunicativa del texto.

			

			
					Matemáticas

			

			
			
			
			
			
			
					Al aprendizaje matemático, es decir al aprendizaje del sistema numérico.

					Al aprendizaje de los procedimientos de cálculo. 

					Y a la comprensión de los enunciados de los problemas.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Normalización individual. Las personas con discapacidad son individuos como los demás y los servicios que les demos deben tratar de desarrollar en ellos los mismos comportamientos y características que esperamos para el conjunto de la población. Los objetivos son los mismos, siendo las ayudas que les demos lo que debe ser diferente hasta cierto punto.

					Normalización del entorno. Las personas con discapacidad deben participar en la sociedad como los demás y el que puedan hacerlo o no, no depende solo de ellas, sino de que adaptemos los entornos de la vida social a sus necesidades y características. Normalizar el entorno supone hacerlo accesible a la persona con discapacidad y facilitarle los servicios que requiera en los mismos contextos que a los demás.

					Normalización de las actitudes. Todo lo demás es insuficiente si no se complementa con un cambio de las actitudes sociales hacia la discapacidad: la normalización no puede ser un favor ni un acto de compasión, sino que debe entenderse socialmente como un derecho de la persona.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Eliminación de barreras de acceso físico al currículo

			

			
			
			
			
			
			
			
					Ayudas técnicas de acceso al currículo

			

			
			
			
			
					Dotación de medios personales extraordinarios

			

			
			
					Servicios de orientación educativa. Tienen como principal misión proporcionar asesoramiento y orientación sobre el tratamiento más adecuado para este a los diferentes agentes implicados en su educación, incluyendo la familia, el profesorado que se encarga directamente de su docencia y los profesionales que le proporcionan servicios individualizados de apoyo. Por ello tienen encomendada la evaluación psicopedagógica, la valoración del régimen idóneo de escolarización, la elaboración de directrices de tratamiento del alumno y el apoyo y seguimiento al profesorado en el mismo. Suelen incluir equipos de orientación especializados en discapacidad motriz.

					Servicios de tratamientos especializados. Incluyen todos los recursos que tienen como finalidad proporcionar al alumno con EB tratamientos educativos, reeducativos o rehabilitadores especializados y de carácter individual, entre los que destacan de forma muy particular los servicios de pedagogía terapéutica, los de reeducación de la audición y lenguaje y los de reeducación y rehabilitación fisioterapéutica. Mientras que los primeros consisten en proporcionar al alumno una educación especial centrada en el desarrollo del currículo adaptado (ya sea en el marco de un CPEE, de un aula de EE o como apoyo en períodos variables), los dos restantes consisten en la provisión de tratamientos de corte más clínico, centrados en el desarrollo o la rehabilitación de funciones específicas (audición, comunicación y lenguaje en un caso, y destrezas motrices en el segundo).

					Servicios de apoyo a la integración. Aunque estos servicios sean prestados a menudo por personal que se encarga también de los anteriores, como ocurre en nuestro sistema educativo con los especialistas en PT y ALE, el apoyo a la integración es una función diferente a la anterior, que consiste más en el asesoramiento y la colaboración con el profesorado ordinario y la familia que en la prestación de atenciones directas al alumnado con NEE.

					Servicios de atenciones complementarias. Junto a todos estos servicios educativos y reeducativos, muchos alumnos y alumnas con EB precisan otros centrados tanto en el apoyo a las funciones de la vida diaria del alumno (cuidados, en sentido estricto) como orientados al aprendizaje contextualizado de las conductas adaptativas elementales de cuidado personal. Suelen ser desempeñados por personal auxiliar con formación técnico profesional.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Escolarización en centro ordinario	Grupo ordinario a tiempo completo



			

			
			
			
			
					Grupo ordinario con apoyos en periodos variables

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Aula de Educación Especial

			

			
			
			
			
			
			
					b) Escolarización en un centro de Educación Especial

			

			
			
			
			
					Los directores y secretarios de los centros educativos donde solicitan la admisión de su hijo.

					Del servicio de inspección educativa de las delegaciones provinciales, bien sea telefónicamente o mediante entrevista personal.

					De los equipos de orientación educativa, cuando sean cuestiones relacionadas con la evaluación psicopedagógica o el dictamen de escolarización

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Alteraciones conductuales: agresividad, conductas oposicionistas, mutismo, falta de apetito, pérdida de energía o falta de aceptación al tratamiento médico.

					Alteraciones cognitivas: déficit de atención y dificultades para concentrarse.

					Alteraciones emocionales: depresión, ansiedad, tensión, baja autoestima y miedo a la separación de familiares y grupos de iguales. Y dependiendo de la edad del individuo, temor ante lo desconocido, a la muerte, a la anestesia, a la mutilación corporal, al dolor, a las agujas e inyecciones, así como al retraso escolar y a la alteración del ritmo normal de vida. 

			

			
			
					La edad del paciente

			

			
			
			
			
					Los padres del niño 

			

			
			
			
			
			
			
					La información que disponga sobre su propia enfermedad

			

			
			
			
			
					El hospital

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Puntuaciones más bajas en CI manipulativo que en el CI verbal.

					Déficits motores complejos con afectación bilateral.

					Preservación de las habilidades del lenguaje que incluyen la fluidez, automatización y praxis orofonatoria.

					Afasia infrecuente.

					Problemas en la utilización pragmática del lenguaje y en el contenido del discurso.

					Problemas en el cálculo aritmético y en la comprensión lectora (alteraciones de codificación).

					Déficits en atención, memoria y funciones ejecutivas.

			

			
			
			
			
			
			
			
				
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Atención Simple (Cancelación Simple). Batería Neuropsicológica Sevilla (BNS).

					Atención Condicionada (Vigilancia) (BNS).

					Symbol Digit Modalities Test.

					Trail Making Test Forma B.

					Torre de Hanoi-Sevilla. Batería Neuropsicológica Sevilla (BNS).

					Test de Stroop de interferencia neurocognitiva (BNS).

			

			
			
					Test de atención simple.

					Test de atención condicionada. 

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Identificación de las emociones en los estados subjetivos propios. 

					Identificación de las emociones en otras personas. 

					Precisión en la expresión de emociones. 

					Discriminación entre sentimientos y entre las expresiones sinceras y no sinceras de los mismos.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Redirección y priorización del pensamiento basado en los sentimientos.

					Uso de las emociones para facilitar el juicio (toma de decisiones).

					Capitalización de los sentimientos para tomar ventaja de las perspectivas que ofrecen. 

					Uso de los estados emocionales para facilitar la solución de problemas y la creatividad. 

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Comprensión de cómo se relacionan diferentes emociones. 

					Comprensión de las causas y las consecuencias de varias emociones. 

					Interpretación de sentimientos complejos, tales como la combinación de estados mezclados y estados contradictorios. 

					Comprensión de las transiciones entre emociones.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Apertura a sentimientos tanto placenteros como desagradables. 

					Conducción y expresión de emociones. 

					Implicación o desvinculación de los estados emocionales. 

					Dirección de las emociones propias. 

					Dirección de las emociones en otras personas.

			

			
			
			
			
			
					Los individuos deben creer que ellos pueden regular su emoción, es decir, deben tener una autoeficacia de la regulación emocional. 

					Deben manejar los estados emocionales con precisión. 

					Deben identificar y diferenciar aquellos estados que requieran ser regulados. 

					Deben emplear estrategias que alivien los estados negativos y que mantengan los positivos.

					Deben evaluar la efectividad de estas estrategias.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Económica: proveer de recursos y bienes necesarios para poder vivir.

					Seguridad: Cuidado físico (proveer seguridad, descanso, recuperación) y Afectividad (proveer cariño, amor, estima, comprensión).

					Educación: proveer oportunidades de aprendizaje.

					Socialización: proveer normas de conducta, hábitos, destrezas, aptitudes, etc.

					Orientación: proveer referencias.

			

			
			
			
			
			
				
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
									Obtener un diagnóstico adecuado.

									Informar a la familia.

									Encontrar sentido a la discapacidad.

									Clarificar ideas para la toma decisiones.

									Enfrentarse a la creencia de culpa.

									Identificar las contribuciones positivas de la discapacidad.

									Disponer de menos tiempo para ocuparse de sus necesidades.

									Sufrir celos por disfrutar de menos atención.

									Experimentar temores debidos a una comprensión errónea de la discapacidad.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Establecer rutinas domésticas.

									Adaptarse emocionalmente a los problemas educativos.

									Clarificar los temas de integración en aulas ordinarias o especiales.

									Localizar servicios comunitarios.

									Organizar actividades extraescolares.

									Repartirse el cuidado físico entre todos los hijos.

									Disponer de menos recursos familiares para actividades de tiempo libre.

									Informar a amigos y profesores.

									Proporcionar una educación en las aulas ordinarias adaptada a sus necesidades.

									Necesitar de información básica.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Adaptarse emocionalmente a la naturaleza crónica de la discapacidad.

									Identificar los temas relativos a la sexualidad.

									Enfrentarse al posible aislamiento y rechazo.

									Organizar actividades de entrenamiento laboral y tiempo libre.

									Planificar la educación ulterior.

									Identificarse excesivamente con el hijo con discapacidad.

									Enfrentar una posible vergüenza.

									Contemplar la influencia de la discapacidad en la elección de carrera.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Planificar una posible tutoría.

									Enfrentar una posible necesidad de vivienda para el adulto con discapacidad.

									Adaptarse emocionalmente a cualquier necesidad de dependencia del adulto discapacitado.

									Plantear la elección de un programa laboral.

									Responder a posibles responsabilidades en asuntos económicos.

									Resolver inquietudes sobre posibles implicaciones genéticas de la discapacidad del hermano.

									Comunicar la discapacidad del hermano a nuevos integrantes de la familia.

									Clarificar la responsabilidad sobre el hermano con discapacidad.

							

						
					

				
			

			
			
			
					Económico: este tipo de hogares tiende a sufrir un ligero detrimento en su economía, debido generalmente a los gastos relacionados con el cuidado de la salud (medicamentos, tratamientos, etc.), así como los derivados de la autonomía personal, en caso de que se necesite hacer modificaciones en la casa para una mejor accesibilidad y mejora de la autonomía del niño y/o familia. También puede ocurrir que disminuyan los ingresos familiares, en el caso de que alguno de los progenitores tenga que dejar de trabajar para quedarse al cuidado del niño con EB.

					Médico: la mayoría de los niños que sufren esta discapacidad, además de la atención primaria que requieren como cualquier otro niño, necesitarán de la evaluación y el tratamiento, por parte de varios especialistas (urólogo, neurocirujano, ortopedista, etc.) para mejorar su calidad de vida. En algunas ocasiones, será necesario recurrir a intervenciones quirúrgicas, ya que están expuestos a un mayor riesgo de padecer lesiones.

					Físicas: aunque los problemas de salud van a variar de un niño a otro, dependiendo del grado de afectación, podemos decir, a grandes rasgos, que esto puede repercutir en la salud de los progenitores y/o cuidadores, los cuales pueden sentirse, en ocasiones, agotados y/o cansados física y psicológicamente (síndrome del cuidador).

					Social: se producen también cambios en cuanto al tiempo que se le dedica a las actividades sociales y de ocio y tiempo libre, viéndose este considerablemente mermado, siendo incluso inexistente en algunos de los casos.
Otro aspecto con el que han de luchar se debe a ciertas actitudes estigmatizadas que la sociedad tiene hacia estos niños con EB, por lo que puede que además tengan que afrontar dichas reacciones.

					Emocional: implica la comprensión, aceptación y explicación de la discapacidad del niño tanto a la familia nuclear como a la extensa.

			

			
			
			
			
			
			
			
					La primera noticia se aportará tan pronto como sea posible. Esta primera noticia debe proporcionarse de manera presencial, en un espacio físico apropiado y dedicándoles el tiempo que se necesite. 

			

			
			
					El personal responsable de esta comunicación aportará los resultados de las pruebas diagnósticas realizadas, y cualquier otra información relacionada. Se aportarán los datos objetivos resultantes de las pruebas, así como la valoración e interpretación que se realice para poder emitir un diagnóstico, informando con rigor de la fiabilidad del estudio efectuado. Al mismo tiempo, la información aportada será objetiva, neutra y sin sesgos o prejuicios.

					La forma en la que se proporciona la información deberá ser accesible y adecuada a las necesidades de comunicación de la persona o personas que la reciben, de tal manera que esta sea clara y útil para lograr una correcta comprensión de la misma. 

					Cuando el diagnóstico sea postnatal, es conveniente que al dar la primera noticia esté presente el niño o niña, a ser posible en contacto físico con los progenitores. Es importante para la promoción del vínculo afectivo entre ellos, y para que la atención de los adultos se centre en la persona, y no en la enfermedad.

					Por último, será necesario orientar hacia un apoyo profesional y emocional a los progenitores del niño o niña desde el mismo momento en que se comunique.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Negativos:	Inseguridad: ante la nueva situación, y ante la responsabilidad que supone la continua toma de decisiones, provocando a veces inseguridades y sentimientos negativos.
	Desilusión/desánimo: por la falta de energía y/o pasividad provocada por la incapacidad que se siente al ser una enfermedad crónica. 
	Ira/dolor: cuando percibimos como una amenaza la situación que se está viviendo.
	Culpa: por tener pensamientos que hacen creernos responsables de lo ocurrido. 
	Miedo/desesperación: por la situación que se está viviendo, lo que provoca sentimientos de desazón y ganas de huir de la situación.
	Rechazo: ante la situación y negación de la discapacidad.
	Debilidad: por la falta de energía para continuar con la lucha diaria.
	Tristeza: por la discapacidad del hijo, que unida al desánimo, genera un sentimiento negativo y de pasividad.
	Resignación: cuando todo lo que gira a nuestro alrededor se percibe como negativo, puede hacer que aflore en los cuidadores un sentimiento de descreimiento que puede generar cierta pasividad.



					Positivos:	Amor: cuando buscamos la proximidad y el bienestar de la otra persona, generando fuertes vínculos de apego con el cuidador.
	Cariño/Ternura: cuando se percibe al hijo como un ser indefenso, lo que provoca en los padres una mayor responsabilidad ante su cuidado, generando vínculos cada vez más fuertes. 
	Orgullo: cuando vamos viendo progresos o se alcanzan nuevas metas.
	Ánimo: cuando todo lo que se está haciendo genera interés e impulsa a seguir manteniendo dicha conducta/actitud y esfuerzo ante la labor de ayuda que se está realizando. 
	Alegría: cuando se acepta la situación y se presta una mayor atención a los logros que a las limitaciones. 
	Esperanza: cuando se consiguen pequeñas metas, que hacen que nos.
	Admiración: cuando vemos los esfuerzos y logros alcanzados por el hijo con discapacidad.
	Satisfacción: cuando se ven colmadas las necesidades del niño con EB, generando en él sentimientos de bienestar.



			

			
			
			
			
			
			
					No culpabilizarse.

					Aprender la terminología de la enfermedad.

					Buscar información.

					Aceptar a su hijo/a, tratando de mantener unas expectativas adecuadas a sus posibilidades.

					Prestar atención a su hijo/a y hablar frecuentemente con él sobre sus intereses.

					Demostrarle cariño.

					No ser autoritario, pero muéstrese asertivo cuando su hijo/a manifieste conductas poco razonables.

					Establecer rutinas que procuren una situación estructurada en el núcleo familiar.

					Hacer al niño con discapacidad partícipe de las tareas del hogar.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Predominio de la vincularidad parental sobre la conyugal.

					Pérdida de los espacios de la pareja.

					División rígida de roles por género: madre dedicada a la crianza del niño versus padre sostén económico.

					Estrecha relación madre-hijo: pone al padre en un lugar de exclusión.

					Vínculo conyugal caracterizado por recriminaciones, reproches con proyecciones de sentimientos de culpabilidad y fracaso.

					Sentimientos de agobio y sobreexigencia ante las demandas del hijo. 

					Comunicación centrada principalmente en el hijo.

					Aislamiento y renuncia a relaciones sociales que tenían previamente.

			

			
			
			
			
			
			
					Dedicarse un tiempo para uno mismo.

					Buscar caminos de escape: deporte, divertirse, salir con los amigos, etc.

					Buscar tiempo para que la pareja pueda: hablar y expresar inquietudes, sentimientos, emociones, divertirse, retomar actividades placenteras, etc. 

					Establecer lazos de empatía con la pareja.

					Escucharse mutuamente.

					Controlar las emociones antes de actuar impulsivamente.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
									Tener menor dedicación, por parte de los padres, para ocuparse de sus necesidades.

									Disfrutar de menor atención, lo que puede ocasionar celos.

									Tener una comprensión errónea de la discapacidad, que puede generar temores en el niño.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Compartir el cuidado físico del discapacitado.

									Asumir mayores responsabilidades.

									Disponer de menos recursos familiares para las actividades de tiempo libre.

									Informar a los amigos y profesores.

									Tener inquietud de que los hermanos más pequeños superen a los más grandes.

									Recibir información básica sobre la excepcionalidad.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Tener una excesiva identificación con el hermano discapacitado.

									Tener una mayor comprensión de las diferencias entre personas.

									Estar influenciado, de la excepcionalidad, en la elección de la carrera.

									Sufrir enfrentamientos ante una posible estigmatización o vergüenza.

									Participar en programas de entrenamiento para hermanos de discapacitado.

									Crear grupos de apoyo para el hermano.

							

						
					

					
							
							
						
							
							
									Ser responsable ante posibles asuntos económicos.

									Resolver inquietudes ante posibles implicaciones genéticas del discapacitado. 

									Comunicar la discapacidad a nuevos integrantes de la familia.

									Informar acerca de las decisiones sobre la carrera y la vivienda.

									Clarificar las responsabilidades del hermano discapacitado.

							

						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
					Ignorar completamente los sentimientos de su hijo, pensando que los problemas de sus hijos son triviales y absurdos.

					El estilo laissez-faire15. En este caso, los padres sí se dan cuenta de los sentimientos de sus hijos, pero no le dan soluciones emocionales alternativas, y piensan que cualquier forma de manejar esas emociones «inadecuadas», es correcta (por ejemplo, pegándoles).

					Menospreciar o no respetar los sentimientos del niño (por ejemplo, prohibiéndole al niño que se enoje, ser severos si se irritan...).

			

			
			
			
			
			
					Con miedo: a lo que le pueda pasar al hermano, a los tratamientos y a los posibles efectos que pueda tener la discapacidad, así como incluso a la muerte.

					Enfadado: con la situación que se está viviendo, en general, con los padres por no recibir las atenciones que él quiere y con el hermano por estar enfermo.

					Preocupado: por el hermano discapacitado, por sus padres, por verlos sufrir y por el mismo, por no saber qué hacer, e incluso preocupado por cómo será el futuro.

					Desplazado: ante lo que está ocurriendo, por no saber o comprender la situación, o por no saber qué hacer o incluso qué sentir. También puede sentir que se le está ocultando información o que vea una realidad que no concuerda con lo que le están contando. 

					Triste: por la falta de atención o de dedicación. En caso de que el hermano sea mayor, también puede manifestar tristeza por la pérdida de la vida anterior.

					Celoso: por una mayor atención y dedicación de los padres hacia el hermano con discapacidad.

					Culpable: por pedir atención de sus padres y estar sano frente a la discapacidad del hermano.

					Frustrado: por tener que convivir con muchas normas y límites. 

					Abrumado: por tener que asumir a veces demasiadas responsabilidades para su edad.

					Solo: por tener que pasar temporadas fuera de casa al cuidado de otros familiares o amigos de la familia, sintiéndose «abandonado» por los padres.

					Avergonzado: algunos niños, en un primer momento hasta que se produce la aceptación, pueden sentir cierta vergüenza a que su círculo social de amistades descubra la discapacidad de su hermano.

			

			
			
			
			
					Explicarles lo que está ocurriendo con total tranquilidad y sinceridad.

					Preguntarles si estarían dispuestos a colaborar.

					Si están dispuestos, hacer un reparto de tareas y/o responsabilidades siempre acordes a la edad que tiene para no abrumarlos.

					Preguntarles cómo se sienten ante esta situación.

					Saber escucharlos y comprenderlos.

					Hacerles partícipes en la toma de decisiones, sobre todo ante situaciones que les afecten directamente.

					No crear expectativas muy altas, puesto que lleva implícito un nivel de exigencia mayor para con ellos.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Cuidar a los nietos cuando sus padres no puedan hacerlo.

					Buscar actividades para hacer en común con sus nietos.

					Ayudar en la educación.

					Respetar las normas de disciplina que ponen sus hijos a sus nietos.

					Transmitir las tradiciones y valores familiares.

					No quitar la autoridad a sus hijos.

					Dar consejo, si se le pide.

					Cuidarse y buscar tiempo para uno mismo.

			

			
			
			
			
			
					En primer lugar, destaca la reciprocidad y cercanía emocional: altas dosis de afecto, aceptación y fuerte vinculación emocional con los hijos, niveles adecuados de comunicación e intercambio de opiniones, emociones, sentimientos, así como múltiples oportunidades para compartir actividades y tiempos con los hijos. 

			

			
			
					En segundo lugar, se valora en muy positivo establecer exigencias a los hijos: plantear metas adaptadas a las potencialidades de cada niño, dotarles de los recursos y ayudas necesarias, siempre respetando el propio ritmo de cada uno de ellos, pero fomentado su iniciativa de mejora y superación personal.

			

			
			
					Por último, se valora tener unas normas de convivencia familiar consensuadas, donde se respete y cumpla lo establecido, así como es importante poner límites a los comportamientos infantiles: reflexionar sobre lo inadecuado de algunos comportamientos y sus consecuencias, explicar los motivos de las medidas que se toman ante determinados comportamientos y actitudes, no abusar del poder sobre los niños sin razonar, así como, por supuesto, la no utilización del castigo físico.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					La constante comunicación sobre las finalidades y estrategias pedagógicas de la escuela para la atención de las necesidades educativas de los niños.

					La orientación específica para tratar de disminuir la angustia y ansiedad de algunos padres.

			

			
			
			
			
			
			
					Mantener una actitud de respeto, sinceridad y honradez.

					Ser realista en cuanto a las posibilidades de los niños.

					Ser empático y entusiasta.

					Poseer habilidad para escuchar y mantener la intervención.

					Enfatizar los rasgos positivos de las familias en general y los sujetos con NEE.

					Saber dar apoyo, ayudar a tomar decisiones y resolver problemas.

			

			
			
			
					Debe esforzarse por hacer él solo todo aquello de lo que sea capaz.

					Favorecer el desplazamiento, permitiéndole arrastrarse o gatear por la casa o en el parque.

					Realizar en casa algunas actividades escolares concretas que el niño debe reforzar.

					Fomentar la relación con otros niños de modo que aprenda a relacionarse, jugar, conocer sus posibilidades, etc.

			

			
			
			
					Dar apoyo afectivo y emocional, estimulando el desarrollo del niño, reforzando sus logros, proporcionando apoyos y animándolos para lograr una autoestima positiva. 

					Adoptar una actitud de confianza hacia el centro educativo y hacia el profesorado.

					Establecer una comunicación permanente con el profesorado y colaborar en las tareas educativas que se indican por parte del centro.

					Realizar el seguimiento continuado del trabajo escolar, de las tareas y de las actividades de estudio personal. 

			

			
			
			
			
					El contacto frecuente de los padres con el equipo de orientación.

					La posibilidad de planificar de manera conjunta la acción tutorial del alumnado.

					El contacto entre maestros de apoyo y padres de niños con EB. 

			

			
			
					Con el profesor-tutor: Se pueden desarrollar entrevistas individuales (al menos dos por trimestre) para establecer esta comunicación. Asimismo, es aconsejable que el tutor haga de nexo entre la familia y la escuela, y es aquí donde se hace necesaria la planificación de la acción tutorial con la familia de los alumnos. 

					Con el orientador: Es importante la colaboración de la familia para el logro de los objetivos, especialmente cuando se produzcan cambios significativos en las necesidades del alumno con EB.

					Con los especialistas de apoyo: El contacto directo de estos especialistas con las familias se puede desarrollar a partir de la colaboración conjunta en programas de atención temprana, programas de desarrollo motor, programas de desarrollo de la autonomía personal, entre otros.

			

			
			
					Escuela de padres: El objetivo principal sería informar y formar a los padres acerca de este tema para mejorar su actitud hacia el mismo. 

					Participación en el aula: Los padres pueden participar temporalmente en el aula apoyando la labor del profesor. Especialmente, cuando se realizan actividades que implican mucho movimiento y desplazamiento del alumno.

					Actividades extraescolares: Las familias también pueden ofrecer su ayuda para las actividades que se realizan fuera del aula, con el fin de promover las relaciones sociales del niño con EB y sus compañeros. 

					Evaluación: En el momento de evaluar al niño con EB, los docentes pueden promover la colaboración de los padres. Por ejemplo, pedir informes del rendimiento de sus hijos. 

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Escoger entre opciones o tomar decisiones.

					Participar en actividades sociales.

					Facilitar la movilidad y el transporte.

					Desarrollar intereses.

					Incrementar las habilidades de cuidado personal.

					Potenciar el ejercicio.

					Adiestrar en el automanejo del cuidado de salud.

			

			
			
			
			
			
			
			
					Ensayar con el niño situaciones en las que deba elegir entre varias alternativas como que beber (agua, leche o zumo…), el color del vestido que se quiere poner (blanco o azul) o donde jugar (en la casa o en el jardín), a modo de ejemplos.

					Continuar ayudándolo a que tome conciencia de que sus decisiones conllevan unas consecuencias determinadas. Si elige una opción, sucederá algo concreto. Si elige otra cosa, sucederá algo distinto. Así, cada acción se conecta con a una consecuencia diferente.

			

			
			
					Es recomendable enseñar de manera informal y ensayar de forma gradual durante muchos años, aprovechando cualquier situación que se presente al aprendizaje. 

					El adulto que interactúa con el niño, debe actuar como modelo a seguir e imitar. Les contará cómo decide las cosas y cómo afronta la resolución de problemas. 

					Como norma general a seguir en la resolución de los problemas se procederá de la siguiente manera: a) definir el problema; b) plantear las posibles soluciones; c) valorar los pros y los contras de cada una de las soluciones propuestas; d) comenzar aplicando la solución que parezca reportar más ventajas y comprobar cómo funciona. Si la opción elegida no funciona, inténtelo de nuevo con la siguiente. 

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Familiarícese con los servicios de transporte que estén disponibles en su área. Los autobuses urbanos y escolares, el metro y el taxi dejan bastante que desear. Muchos de ellos no están adaptados y aquéllos que sí lo están, o no se usan, o son más caros (taxis), o no les funciona la rampa (autobuses).

					Empiece a educar a su niño/a en el manejo del equipo especial que usará tan pronto como sea posible.

					Enséñeles a los adolescentes y a los adultos jóvenes a que se vuelvan expertos en usar y manejar su equipo, que hagan cosas como desmontar, transportar y colocar la silla de ruedas, así como tomar clases para manejar la silla y conocer su equipo. 

			

			
			
			
			
			
			
			
					Dar al niño la oportunidad de conocer distintas posibilidades de ocio para poder elegir mejor.

					Enseñar a expresar las preferencias y a saber decir «no».

					Proporcionar el apoyo necesario para poder participar en las actividades que el niño prefiera.

					Conocer y respetar sus gustos, preferencias, antipatías y simpatías.

					Posibilitar que elijan con quien compartir el ocio y el tiempo libre en cuanto a compañeros y profesionales.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Atención y prestación de apoyos que favorezcan la autorregulación y la independencia.

					Posibilitar elecciones en la rutuna diaria.

					Proveer en las zonas de higiene personal los adaptadores y asideros necesarios ajustados a las necesidades del sujeto. 

					Personalizar los espacios mediante su participación en la decoración.

					Promover y facilitar la participación en las tareas domésticas propias de su hogar generando alternativas de elección en las mismas y promoviendo sistemas de autoorganización entre las personas que conviven en la unidad familiar.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Cuando el niño comienza la educación primaria, enséñele cómo descansar adecuadamente, a que tenga conciencia de su cuerpo, a manejar el dolor y el estrés.

					Es importante que aprendan el cuidado de la piel y a hidratarse. 

					Hay algunas habilidades de cuidado personal que son específicas para las personas con espina bífida, tales como los programas de intestino/vejiga, tomar medicamentos… 

					Dar la oportunidad al niño a hacer preguntas a su médico en las visitas médicas, preparando en un principio las preguntas para ir paulatinamente en la adolescencia aumentando su nivel de independencia. Cuando son algo mayores mantener informes y archivos médicos, así como obtener las recetas que le sean necesarias.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Nivel alto: Este nivel de lesión se sitúa entre D11-L1, y se caracteriza por una afectación de toda la musculatura de miembros inferiores e incluso de algún músculo de la zona abdominal baja. Niveles por encima de D11, generalmente son incompatibles con la vida por la afectación de músculos respiratorios.

					Nivel medio: El nivel de lesión se localiza en L2-L3. Este nivel más bajo permite la inervación del músculo psoas, aductores de cadera y en menor medida al cuádriceps. Este nivel, ofrece una diferencia fundamental, con respecto al nivel alto y es la posibilidad de la marcha con alguna ayuda de órtesis pero que, indudablemente, representa un mejor pronóstico en cuanto a la funcionalidad.

					Nivel bajo: En este apartado la lesión tiene lugar entre L4-Sacro, donde evidentemente la funcionalidad es aún mejor que en niveles anteriores. La marcha es posible en la mayoría de los casos.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
						
							
							
							
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
					Comenzaremos con respiraciones suaves, tomando el aire por la nariz y soltándolo por la boca. Colocaremos nuestras manos donde queramos dirigir el aire y haremos una ligera presión en la espiración, para luego cuando haga la inspiración decirle que lleve el aire hacia nuestra mano. Este ejercicio lo repetiremos y alternaremos con descansamos para no producir mareo por la hiperventilación. Debemos empezar por la respiración diafragmática, para ir pasando con partes más específicas como respiración basal, apical o por segmentos (Figura 2).

			

			
			
			
			
					Haremos ejercicios respiratorios, aumentando cada vez más la capacidad inspiratoria y espiratoria. En los niños pequeños idearemos juegos como el uso de globos para la espiración. También pueden jugar entre dos con una pelota de ping-pong empujándola a la vez que espiramos con la espiración, etc.

			

			
			
					Para favorecer la expulsión de esputos, en primer lugar, es necesario fluidificarlos y luego desprenderlos, para luego poder expulsarlos, bien tosiendo o bien ayudándonos de las técnicas de drenaje bronquial. Para fluidificarlos es conveniente la ingesta abundante de líquido y para movilizarlos podemos recurrir a la técnica de la vibración.

					Para ello nos ayudaremos de nuestras dos manos, con las que colocadas en el tórax produciremos un movimiento vibratorio en el momento de la expulsión del aire. En los niños pequeños se lo podremos hacer durante la risa, en su fase de espiración, o también durante el llanto.

			

			
			
			
			
					Ejercicio de fortalecimiento del glúteo medio. Podemos trabajar los glúteos pidiéndole en supino que los levante para hacer pasar un pequeño coche por debajo del puente (González, 1999).

					Las técnicas manuales se alternan con los ejercicios de estiramiento y fortalecimiento. Las series de estiramiento y fortalecimiento se realizan en casa, pero con menos repeticiones.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Luxación de cadera

			

			
			
					Se da en niveles altos de lesión presentando una serie de características: acetábulo completamente deformado, no hay una buena esfericidad de la cabeza femoral y el fémur presenta una anteversión severa. Por las características que presenta, debe tratarse con reducción abierta y osteotomía de forma temprana, evitando que pase el tiempo con tratamientos conservadores (Austria, 2005).

					Puede presentarse en cualquier nivel de lesión, como en niños sin espina bífida. Empezaremos por un tratamiento conservador: triple pañal (algunos autores defienden su uso por forzar la flexión y la abducción de cadera. Sin embargo, no se han encontrado evidencias científicas de este método y si le añadimos que no asegura la contención se le considera poco fiable), diferentes tipos de arnés… y si fuese necesario la cirugía.

					Aparece en niveles de lesión medio-bajos debido al desequilibrio existente entre la musculatura agonista y antagonista. Habrá que valorar la cirugía para conseguir una mejora en la funcionalidad (Macías, & Fagoaga, 2003).

			

			
			
			
			
					Posiciones antiedema: para mejorar la circulación de retorno y evitar posibles complicaciones. Colocaremos el miembro inferior en una posición elevada, vigilando que exista una buena alineación del mismo, evitando posiciones que favorezcan la luxación (posiciones de aducción y rotación externa) (Figura 5).

			

			
			
			
			
			
			
			
			
					Movilizaciones pasivas de la cadera: La persona estará colocada en posición supina (bocarriba), a continuación, una de nuestras manos se coloca en la cadera o cara lateral del muslo y la otra más distal (a nivel del tobillo).	Elevaremos la pierna, separándola de la camilla y la volveremos a bajar (flexión de la cadera) (Figura 8). 
	Desplazaremos la pierna hacia afuera y la volveremos a posición neutra (abducción de la cadera).



			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					La persona tumbada en posición supina (bocarriba), le colocaremos un rulo debajo de la rodilla y le pediremos que lleve la pierna hacia arriba (asistiremos el ejercicio según nivel de lesión) (Figura 11).

			

			
			
			
					En la misma posición, le colocaremos un rulito de gomaespuma y le pediremos que apriete la rodilla contra el rulito. Habrá que tonificar toda la musculatura que se encuentre activa mediante ejercicios activos (los realiza la propia persona) y activos resistidos (le ponemos una resistencia al movimiento adaptada a sus posibilidades).

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Normas posturales: Colocaremos al niño en prono (bocabajo) para poder conseguir una extensión de la cadera.

					Trabajaremos la musculatura extensora:	En decúbito lateral (de lado), colocaremos una mano en la cadera y otra más distal, llevaremos la pierna hacia afuera.
	En decúbito prono (bocabajo), colocaremos una mano por debajo de la cadera y la otra más distal (tobillo), llevaremos la pierna hacia atrás.



					Masajearemos la zona en tensión para relajar la zona.

					Estiraremos los distintos grupos musculares:

					Psoas: Colocaremos glúteos en el filo de la camilla, y la espalda apoyada sobre la misma, flexionaremos una pierna y la otra la dejamos colgando por fuera de la camilla, realizamos una inspiración (cogemos aire) y a la espiración (salida del aire), hacemos una pequeña presión, para llevar el pie hacia el suelo (Figura 13).

			

			
			
			
					Cuádriceps: En camilla, tumbado en supino (bocarriba), apoyamos en la camilla el pie contralateral, para dar más estabilidad. La otra pierna la dejamos caer por el lateral de la camilla, descendiendo lentamente de forma activa y también con ayuda de la acción de la gravedad, realizando una extensión de cadera y flexionando la pierna.

					Isquiotibiales: En la misma posición que las dos anteriores, colocaremos la pierna contralateral apoyada sobre la camilla. Elevaremos la otra pierna intentando llevar los dedos del pie hacia extensión.

			

			
			
			
			
					Tríceps sural:	Paciente en supino (bocarriba), piernas estiradas, colocamos una mano a la altura de la pantorrilla y otra a nivel del calcáneo, realizaremos una flexión dorsal del tobillo (el pie se acerca a la pierna) (Figura 14).
	Paciente en prono (bocabajo), la pierna a estirar se encuentra en flexión de rodilla, realizaremos las mismas tomas y llevaremos el pie a flexión dorsal del tobillo (el pie se acerca a la pierna) (Figura 15).



			

			
			
			
			
					Daremos a los familiares pautas de higiene postural, insistiendo en que se debe cambiar de posición cada cierto tiempo, evitando así una sedestación prolongada.

			

			
			
			
			
			
					Corregir la postura, evitando posiciones mantenidas que nos puedan dar lugar a rigideces articulares.

					Realizaremos estiramientos, sobretodo de la musculatura acortada.

					Masajearemos la musculatura acortada, para disminuir la tensión muscular existente.

			

			
			
					Reeducaremos la marcha, insistiendo en la corrección del flexo de rodilla.

			

			
			
			
			
			
					En la vida fetal, causadas por ausencia de movilidad articular y por un mal posicionamiento.

					Por desequilibrio entre los distintos grupos musculares.

					Favorecidas por la espasticidad medular.

			

			
			
			
					Pie equino-varo (zambo).

					Pie talo.

					Pie cavo.

			

			
					 Pie equino-varo (zambo)

			

			
			
			
					La articulación del tobillo se encuentra fijada en flexión plantar.

					La parte distal del pie se encuentra en inversión y aducción.

					El talón se encuentra en inversión.

			

			
			
			
					B. Pie talo

			

			
			
			
					Pie cavo

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Los miembros inferiores presentarán:	Pérdida o disminución de la fuerza.
	Aumento del tono.
	Aparición de parálisis.



					Dolor de espalda y un aumento de la lordosis.

					Problemas de la coordinación.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Alergia inmediata. Se debe a la existencia de anticuerpos frente a las proteínas del látex natural y aparece entre unos minutos a una hora tras el contacto con el látex. 

			

			
			
					Alergia retardada o dermatitis de contacto. Los síntomas se originan por la reacción a los aditivos químicos a los que se asocian el látex en la fabricación del caucho. 

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
					
					
				
				
					
							
							
							
						
							
							
						
							
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
						
							
							
						
					

				
			

			
			
				
					
					
					
					
					
					
					
				
				
					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
							
							
					

					
							
							
							
							
							
							
							
					

					
							
							
							
							
							
							
							
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
					Presión.

					Fricción.

					Fuerza externa de pinzamiento vascular, o por combinación de los efectos de presión y fricción.

			

			
					Presión: Es una fuerza que actúa perpendicular a la piel ejercida por la propia fuerza de la gravedad del cuerpo, provocando un aplastamiento tisular entre dos planos, uno perteneciente al paciente y otro externo a él (sillón, cama, sondas, etc.).

					Fricción: Es una fuerza tangencial que actúa paralelamente a la piel, produciendo roces, por movimientos o arrastres. Esta fricción o roce entre la piel y un objeto externo al organismo (sábanas, tubos de drenaje, etc.) da como resultado un aumento de la temperatura local y, por consiguiente, la aparición de ampollas y destrucción de la epidermis.

					Fuerza externa de pinzamiento vascular o cizallamiento: Se combinan los efectos de presión y fricción. Aquí el desgarro o destrucción de los tejidos subcutáneos es debido a una fuerza de deslizamiento originada generalmente por el arrastre del cuerpo sobre la cama del paciente, bien cuando involuntariamente el paciente se desliza hacia los pies de la cama por tener sobre elevado el cabezal o viceversa, cuando a este lo intentamos subir hacia el cabezal. Es en este proceso entonces cuando los tejidos son desprendidos de la fascia muscular.

			

			
			
			
			
			
				
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

					
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					FEBHI: Federación Española de Asociaciones de EBH, compuesta por 17 asociaciones provinciales y 2 federaciones autonómicas. 

					FAEBA: Federación de Asociaciones de Espina Bífida de Andalucía, a la que pertenecemos 8 asociaciones miembros.

					FEGADI: Federación Gaditana de Personas con Discapacidad, con 37 asociaciones de ámbito provincial.

			

			
			
			
					FEDER: Federación Española de Enfermedades Raras.

					COCEMFE: Confederación Española de Personas con Discapacidad Física y Orgánica.

					CERMI: Comité Español de Representantes de personas con Discapacidad.

					FSBH: Federación Internacional de Espina Bífida e Hidrocefalia.

			

			
			
			
					Ser mayor de edad.

					Estar en pleno uso de los derechos civiles.

					Estar asociado/a con una antigüedad mínima de un año.

					No estar incurso en motivos de incompatibilidad establecidos en la legislación vigente.

			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
					Programa de sensibilización y prevención de la espina bífida 

			

			
			
			
			
			
			
			
					Programa de Atención Psicosocial

			

			
			
			
					Acogida de nuevos usuarios.

			

			
			
			
			
					Realización de informes sociales.

					Seguimiento de casos.

					Realización de historias sociales.

					Tramitación de ayudas y prestaciones.

					Búsqueda de nuevos recursos sociales.

					Formación del voluntariado.

					Coordinación con gestoría laboral.

					Coordinación con otras administraciones y entidades públicas o privadas.

					Reuniones informativas con otras entidades.

					Visitas hospitalarias.

					Elaboración de memorias de actividades.

					Búsqueda de recursos económicos para la asociación y subvenciones.

					Elaboración, monitorización y justificación de proyectos sociales.

					Salidas con el grupo de jóvenes.

					Trabajo de habilidades sociales. 

					Charlas de sensibilización y prevención de la EB.

					Asistencia a talleres y jornadas sobre asuntos de interés para la Asociación.

					Orientación laboral: cursos de FPE, inscripción como demandante de empleo, elaboración de CV, etc.

					Apoyo a las voluntarias de la UCA que estudian Trabajo Social.

					Elaboración de memoria para FEGADI.

			

			
			
			
			
			
					Programa de atención psicoeducativa

			

			
			
			
			
					 Refuerzo escolar y seguimiento psicopedagógico

			

			
			
			
			
			
					Reuniones con la delegación de educación

			

			
			
					Dotación de monitor/a de apoyo.

					Monitor de apoyo para excursiones y salidas del centro.

					Becas.

					Escolarización el centro adecuado a las necesidades socio-sanitarias.

					Transporte escolar.

					Accesibilidad en los centros educativos.

					Integración escolar - jornadas de sensibilización.

					Entrega de guía espina bífida.

			

			
					 Acompañamiento extraescolar

			

			
			
					 Charlas informativas en centros educativos

			

			
			
			
			
					Grupos de trabajo

			

			
			
					Programa de ocio y tiempo libre

			

			
			
			
					Grupo de jóvenes 

			

			
			
			
					Programa de Atención Sociosanitaria

			

			
			
			
			
					Programa de rehabilitación y aula de estimulación

			

			
			
					Rehabilitación

			

			
			
			
			
					Aula de estimulación
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