NFT: UNA GUIA PARA
o LOS PROFESIONALES DE
LA ENSENANZA

CHILDREN’S&;EI—.I
Escrito por Bruce R. Korf, MD, Ph.D.
University of Alabama at Birmingham FO‘UNDAT|ON

School of Medicine THROUGH RESEARCH




NEUROFIBROMATOSIS TIPO |

TABLA DE CONTENIDO

Introduccidén

Informacién basica sobre la NF

éCudles son las causas de la NF1?

El diagndstico de la NF1

Las complicaciones médicas de la NF1

Las actividades fisicas para los nifios con NF1

Las consecuencias cognitivas y en el

comportamiento de la NF1

La inteligencia y la NF1

Los problemas de aprendizaje

asociados con la NF1

Los problemas de comportamiento

Los problemas psicosociales

Las clases normales o la educacion especial

Buscar la ayuda necesaria

La comunicacion entre los padres,

los hijos y los profesionales de la ensefanza




INTRODUCCION

Cuando un nifo recibe un diagnodstico de neurofibromatosis
tipo 1 (NF1), surgen muchas cuestiones importantes en cuanto
al cuidado que necesita, bien sea a nivel médico, en la casa o en
la escuela. Los ninos con NF1 pueden disfrutar de buena salud

y alcanzar el éxito académico, pero muchos tienen necesidades
especiales, particularmente dentro del ambiente escolar. Prestar

la atencidn correcta a estas necesidades puede aumentar
radicalmente las posibilidades de que los nifios con NF1 tengan
éxito, tanto en la escuela como en la vida adulta.

Los profesores de educacidon normal y de
educacion especial, asi como los psicdlogos,
consejeros educativos, terapeutas
ocupacionales, terapeutas de lenguaje y
las enfermeras escolares pueden marcar
una diferencia significativa en las
vidas de los nifios con NF1 al adquirir
informacion acerca de la condicion

y al realizar una intervencion
temprana cuando sea necesario.

Le agradecemos la preocupacion
y el interés que muestra al

leer este folleto. Estamos
atravesando una época de
fascinantes progresos en la
comprension de la NF1, y le
damos la bienvenida al

equipo de apoyo.




INFORMACION BASICA SOBRE LA NF

La neurofibromatosis es un término que incluye tres condiciones médicas
distintas: la neurofibromatosis tipo 1 (NF1), la neurofibromatosis tipo 2 (NF2)

y la schwannomatosis. Las tres son condiciones genéticas que provocan la
formacion de tumores alrededor de los nervios. Este folleto trata exclusivamente
de la NF1, la cual, ademas de causar tumores, también se asocia con frecuencia
con problemas de aprendizaje. A diferencia de la NF1, la NF2 normalmente

se hace patente en la edad adulta y puede ocasionar pérdidas en la audicidn

y en el equilibro. La NF2 rara vez se manifiesta en los nifos v,

normalmente, no se asocia con dificultades de aprendizaje.

La schwannomatosis suele producir sintomas de dolor
cronico durante la edad adulta.

La NF1 ocurre en 1 de cada 3000 nacimientos
y puede ocasionar una amplia variedad de
problemas médicos. Las caracteristicas de la
NF1 varian considerablemente de una persona
a otra. Algunos nifos sufren efectos severos,
mientras la mayoria tienen condiciones
mucho mas leves. Aungue muchos nifios

con NF1 disfrutan generalmente de buena
salud, la enfermedad puede causar ceguera,
problemas de desfiguracion, anormalidades
en los huesos, problemas de aprendizaje, dolor
discapacitante y cancer.

La investigacion indica que aproximadamente entre
un 50 % y un 60 % de los niflos afectados con NF1
padecen algun tipo de problema de aprendizaje. Muchos

necesitaran servicios de educacion especial para enfrentarse a

dificultades de aprendizaje, problemas de lenguaje, un déficit motor

o problemas psicosociales. También existe una incidencia mas alta del

trastorno por déficit de atencién entre los nifos con NF1 en comparacion con la
poblacion en general. Ademas de la posibilidad de presentar dificultades cognitivas,
algunos nifos tienen manifestaciones visibles de la NF1 que llaman la atencidon de
otros y afaden asi una tensién adicional a las situaciones sociales.




{CUALES SON LAS CAUSAS DE LA NF1?

La causa de la NF1 es un cambio o mutacion en la estructura de un gen. Por lo
tanto, un nifo puede heredar la NF1 de un progenitor que tiene la condicion.
Sin embargo, en aproximadamente la mitad de los casos, el nino con NF1 es la
Unica persona de la familia que padece la condicidon. En estos casos, el cambio
en el gen NF1 ocurrié como resultado de una mutacion espontanea, un error
aleatorio en el proceso de repeticion de la informacidn genética.

La NF1 no es una consecuencia del uso de drogas o alcohol, de la exposicidon
a los rayos X o de cualquier otro factor que dependa de los padres del nifio.
La NF1 no es contagiosa. El contacto entre un nifio afectado y un nifilo no

afectado no puede transmitir la condicion.

EL DIAGNOSTICO DE LA NF1

La NF1 generalmente es diagnosticada por un genetista
0 un neurdlogo pediatrico utilizando criterios
clinicos especificos. Sin embargo, las enfermeras
escolares y los profesores de educacion especial

pueden desempefar un papel importante en

la identificacion de niflos que puedan padecer
- NF1y que deban consultar a un médico
especializado en NF para ser examinados y
recibir orientacion médica.

El diagnodstico de NF1 se basa normalmente
en la presencia de seis 0 mas areas de la piel
con pigmentacion oscura (conocidas como
“manchas café con leche”), que aparecen junto con

otras caracteristicas distintivas de la condicion. Existen
pruebas genéticas para confirmar los casos de NF1 en nifos
que no tienen sintomas (aguellos que no presentan caracteristicas
visibles o clinicas de la condicion).

La Children’s Tumor Foundation pone a su disposiciéon otro folleto titulado
Si acaba de recibir un diagndstico de NF1: una guia basica en su pagina
web, www.ctf.org. Este folleto ofrece informacion mas especifica sobre el
diagnodstico y el manejo de la NF1.




LAS COMPLICACIONES MEDICAS DE LA NF1

Generalmente, son los profesionales de la medicina, y no
los profesionales de la ensefanza, quienes deben vigilar la
salud de los niflos con NF1. Sin embargo, también es util
que estos ultimos tengan conocimientos de algunas de las
complicaciones y manifestaciones de la NF1 que pueden
afectar a los nifos.

Los tumores: la NF1 se asocia con el desarrollo de tumores
y, por ende, una de las complicaciones mas temidas es el
cancer. Afortunadamente, los tumores mas comunes asociados

con la NF1, los llamados neurofibromas, normalmente no son
malignos. Sin embargo, la cirugia puede ser necesaria para reducir
la posibilidad de desarrollar complicaciones serias. Es importante saber
gue un crecimiento o dolor repentino en un neurofibroma podria indicar la
aparicion de un tumor maligno y gque, en ese caso, es necesario consultar con un
médico especialista.

Algunos niflos con NF1 desarrollan tumores cerebrales. Los mas comunes de esta
categoria se llaman gliomas dpticos, y estdn asociados con el nervio que controla la
vista. Generalmente, los gliomas épticos no producen sintomas y no exigen
tratamiento médico, aungue si pueden causar problemas de la vista o estimular una
pubertad precoz. Existen tratamientos eficaces para estos casos. Otros tipos de
tumores cerebrales son poco frecuentes en los nifos con NF1, y a veces son
precedidos por dolores de cabeza, convulsiones o cambios en el comportamiento.
Cualquiera de estos sintomas debe ser evaluado por un médico lo mas pronto posible.
La mayoria de estos cambios no estan vinculados a un tumor cerebral, pero la
evaluacion médica es importante.

Las migraias: algunos ninos con NF1 sufren de sintomas de migrafia como dolor
de cabeza, dolor abdominal, nduseas, vomitos, malestar general, cansancio o
mareos. El dolor de cabeza puede ser leve o incluso inexistente. Estos niflos

a veces pierden muchos dias de clase o son enviados con frecuencia a la
enfermeria escolar. En presencia de estos sintomas, una evaluacion médica es
importante a fin de descartar, por ejemplo, la existencia de un tumor cerebral. La
buena noticia es que los nifos con NF1 a veces responden de una manera muy
positiva a los medicamentos apropiados para prevenir y tratar las migraias.




La escoliosis: los nifnos con NF1 corren un riesgo por encima de la media de padecer
escoliosis, una desviacion anormal de la columna vertebral, que puede aparecer a
una edad mucho mas temprana que en un nifo de la poblacidén general. La escoliosis
puede ser detectada durante chequeos normales, pero el tratamiento médico debe
comenzarse rapidamente para prevenir complicaciones serias.

Problemas en los huesos: algunas personas con NF1 desarrollan anormalidades en
los huesos. La mayoria de los problemas 6seos vinculados a la NF1 se evidencian al
nacimiento o poco tiempo después. (Algunos, como las anomalias en la columna
vertebral, pueden aparecer mas tarde.) Estos problemas pueden presentarse en
casi cualquier hueso del cuerpo, pero frecuentemente se observan en el crdneo y
en las extremidades.

La hipertensién arterial: los ninos con NF1 también corren un riesgo mas alto

de padecer hipertension arterial, que igualmente puede manifestarse a una edad
mas temprana que en la poblacién general. Esta condicidon puede ser detectada a
través de chequeos regulares y tratada correctamente.

Los problemas de lenguaje y de movimiento: estos se asocian a
menudo con la NF1. Los nifios que padecen estos sintomas se

benefician en gran medida de una intervenciéon temprana
a través de la terapia ocupacional y de lenguaje.

LAS ACTIVIDADES FiSICAS
PARA LOS NINOS CON NFT

En general, los nifos con NF1 no son
particularmente fragiles y no necesitan
protecciones especiales. Estos nifios tienen la
capacidad de participar en una amplia variedad
de actividades normales. La Unica excepcion
concierne a los nifios que tienen complicaciones
especificas, como aquellas relacionadas con
problemas 6seos, la escoliosis o los tumores, y
gue pueden suponer un mayor riesgo de sufrir
lesiones. En estos casos, el médico del nifo
indicara las restricciones apropiadas para las
actividades fisicas.




LAS CONSECUENCIAS COGNITIVAS'Y

EN EL COMPORTAMIENTO DE LA NFT

Un aspecto fundamental de la colaboracién entre la familia y los profesionales de la
ensefanza es asegurar que los problemas cognitivos y de comportamiento de los niflos
con NFT1 se identifiquen de manera temprana. Es importante recordar que al menos

la mitad de los niflos con NF1 presentan algun tipo de dificultades cognitivas o de
comportamiento.

La posibilidad de que estos problemas existan debe ser tomada en cuenta para
cualquier nifo con NF1. Muchos médicos recomiendan que todos los nifios

con NF1 reciban una evaluacidon cognitiva formal, o a través de pruebas diagndsticas
en la escuela o de una evaluacién neuropsicoldgica realizada por
un médico especialista.

Se cree que los problemas cognitivos y de comportamiento tienen
su origen en el efecto de la NF1 en la estructura o el funcionamiento
del cerebro. No existe un perfil de problemas cognitivos o de
comportamiento especifico a la NF1. Al contrario, los problemas
coinciden en parte con aquellos que ocurren en la poblacion
general, y los nifos con NF1 responden a los mismos tratamientos
que se utilizan en los niRlos que padecen problemas cognitivos o
de comportamiento sin NF1.

Sin embargo, también es esencial reconocer que aproximadamente la

mitad de todos los nifos con NF1 no tienen complicaciones cognitivas o

de comportamiento. Existe el riesgo de establecer diagndsticos innecesarios
o de llevar a cabo un analisis excesivo de la condicidn, asi como de suponer
gue estos problemas son inherentes a la NF1. Por este motivo y muchos otros,
es importante que los profesionales de la enseflanza y los padres trabajen de
manera conjunta en la identificacion de un problema.

La inteligencia y la NF1

La inteligencia de los niflos con NF1 abarca todos los niveles, desde debajo de la
media hasta por encima de ella. La investigacion indica que la puntuacion del
coeficiente intelectual (IQ) para los nifios con NF tiende a ser mas baja, con indices
gue giran alrededor de los 85 puntos. Algunos individuos tienen puntuaciones mas
altas y otros mas bajas. Los problemas mas severos, es decir, los que se clasifican
como discapacidad intelectual, son muy poco frecuentes y, cuando ocurren, suelen
ser obvious desde los primero afos del nifio.




LOS PROBLEMAS DE APRENDIZAJE ASOCIADOS CON LA NF1
Un problema de aprendizaje suele definirse como un déficit en una funcién
cognitiva especifica necesaria para el aprendizaje, y puede ocurrir en personas
con una inteligencia media e incluso por encima de la media. Tal como sucede
en la poblacidn general, las caracteristicas y la seriedad de los problemas de
aprendizaje en los ninos con NF1 son muy variadas, y esto incluye tanto las
dificultades verbales como las no verbales.

Los problemas de aprendizaje que se observan en los nifos con NF1 incluyen
problemas funcionales de percepcidn visual o auditiva, algo que no debe
confundirse con la capacidad de ver u oir con claridad; dificultades
con la integracion de informacion (secuencias, abstraccion u
organizacion); asi como problemas con la memoria, el lenguaje,
el desarrollo motor grueso, el desarrollo motor fino, o el
desarrollo motor oral, que pueden causar torpeza, mala
caligrafia o mala pronunciacién. Asimismo, pueden
verse afectadas las habilidades o comportamientos
sociales, lo que puede implicar la interpretacion
incorrecta de la informacioén social, un déficit de
atencion o hiperactividad. Estos nifnos también
pueden tener problemas con la lectura, la ortografia,
las matematicas, la habilidad espacial, los exdmenes,
el orden, el lenguaje hablado, la habilidad de entablar

amistades y muchas otros aspectos.

Los nifios con problemas de aprendizaje asociados con la NF1
pueden beneficiarse enormemente de una evaluacion de sus
areas mas fuertes y mas débiles, asi como de un Programa de
Educacion Individualizado (IEP, por sus siglas en inglés), adaptado
a las necesidades particulares del nifo. Con intervenciones tempranas
y apropiadas, estos nifos pueden gozar de éxito en el ambiente escolar.

Otro folleto titulado NF1: Informacion sobre los problemas de aprendizaje, esta a
su disposicion en la pagina web de la Children’s Tumor Foundation, www.ctf.org.
Este folleto explica varios problemas de aprendizaje y ofrece sugerencias practicas
para aplicar cambios en el aula que pueden servir de ayuda.




LOS PROBLEMAS DE COMPORTAMIENTO

Los problemas de comportamiento asociados con la NF1 incluyen a veces el
trastorno por déficit de atenciéon con hiperactividad (ADHD, por sus siglas en
inglés), algo que también ocurre en la poblacidén general. Aungue en el caso

de la NF1 este problema es el resultado directo de esta condicién genética
compleja, los nifos con NF1 que tienen problemas de comportamiento
responden a los mismos tratamientos que surten efecto en cualquier otro nifio:
la atencidon individualizada, las modificaciones de comportamiento y, en algunos
casos, la medicacion. Esta ultima nunca debe utilizarse como solucién uUnica,

pero si puede ser eficaz en algunos nifos con NFT.

LOS PROBLEMAS PSICOSOCIALES

Los niflos con problemas de aprendizaje u otras discapacidades pueden verse
sujetos a malos tratos por parte de otros alumnos. Las complicaciones de
desfiguracion, que ocurren en muy pPocos casos en los ninos con NF1, a veces
resultan en preguntas o bromas de parte de los compaferos de clase, algo que
exige que las personas adultas actuen con mucho tacto no solo frente al nifo
con NF1 sino también frente a los otros estudiantes. Estos comportamientos

a menudo son el resultado de la ignorancia de los compafieros y pueden ser
contrarrestados proporcionandoles informacion correcta y adaptada a su edad.

Los nifos con NF1 a menudo sufren de aislamiento social, baja autoestima,
ansiedad o depresion. Para los que se enfrentan a una combinacion de
dificultades médicas, educativas y sociales asociadas con la condicién, un dia

escolar tipico puede ser psicoldgicamente agotador.

LAS CLASES NORMALES O LA
EDUCACION ESPECIAL

Muchos nifios con NF1 se benefician de los servicios de
educacion especial. Si existen problemas de aprendizaje,
no es recomendable esperar para ver si el nifo supera
sus déficits conforme crece. Normalmente, es posible
gue el nifo reciba atencidon temprana a través del
sistema escolar publico a partir de los tres aflos de
edad, e incluso desde el nacimiento en algunos
distritos escolares. Es importante buscar esta ayuda
lo mas pronto posible. (Vea la seccidn “Buscar la
ayuda necesaria”.)




Los nifos con problemas de aprendizaje causados por

la NF1a veces avanzan en los contenidos académicos a

un paso Mas lento que sus compaferos. Sin embargo,

la investigacion indica que con el tiempo lograran

aprender los contenidos necesarios tal como lo hacen

sus compaferos de clase. A veces los nifos con NF1 tienen
grandes dificultades con las habilidades de memorizacion
basica, a pesar de tener una capacidad adecuada de
comprension. Los profesionales de la enseflanza y los padres

deben mantener las expectativas altas, sin llegar a exigirle al
nifo un nivel de perfeccidon que le genere frustracién. Los nifios
que estan en aulas de educacion especial deben ser evaluados
periddicamente para decidir si los servicios especiales siguen siendo
necesarios o si las posibilidades de que el nifio tenga éxito en las aulas
normales son cada vez mayores.

BUSCAR LA AYUDA NECESARIA

Algunos nifos con problemas de aprendizaje no relinen los requisitos necesarios
para recibir servicios especiales cuando la evaluacién se basa exclusivamente en el
ambiente escolar. Sin embargo, los nifos con NF1 si tienen acceso a la educacion
especial bajo la categoria “Otra Discapacidad de Salud” (en inglés, “Other Health
Impairment”) cuando la misma esta avalada por un médico. Si es necesario, el
nifo puede recibir terapia de lenguaje y terapia ocupacional bajo la categoria de
“Servicios Relacionados” (en inglés, “Related Services”). La tecnologia asistiva,
como el acceso a un ordenador portatil cuando la caligrafia es un problema,
también esta disponible y sirve de ayuda a muchos nifios.

LA COMUNICACION ENTRE LOS PADRES, LOS HIJOS Y
LOS PROFESIONALES DE LA ENSENANZA

A causa de la variabilidad de las caracteristicas de la NF1, algunos niflos se ven
afectados por la condicién de una manera evidente y otros no. Es importante

que los profesionales de la enseflanza hablen con los padres del nifio acerca de lo
que el nifo sabe y comprende de su propia condicidn. Muchos padres esperan el
momento en el que creen que el nifo tendra la capacidad emocional de afrontar
la informacion para explicarle en qué consiste la NF. La cantidad y el contenido de
la informaciéon compartida con un nifo deben estar acorde a sus complicaciones
médicas, su edad, su madurez y su nivel de comprension.




Los padres a menudo tienen sentimientos encontrados al compartir el
diagnostico de su hijo con NF1 con los profesionales de la ensefianza. Algunos
padres temen que las personas asuman que un nifio diagnosticado con NF1 tiene
necesariamente problemas médicos o de aprendizaje, incluso cuando este no
sea el caso. Ademas, les preocupa gue el hecho de que las personas asuman
que el nifo tiene dificultades de aprendizaje se transforme en una “profecia
autocumplida”, algo que puede disminuir las expectativas de un profesor con
respecto al nifo y provocar a su vez que el nifo tenga una autoestima baja,
incluso cuando no exista ningun problema de aprendizaje. Sin embargo, cuando
los que trabajan con un nifo con NF1 comprenden la situacion, en la mayoria de
los casos el nifo se ve beneficiado por la ayuda recibida.

Gracias por informarse sobre la neurofibromatosis.

La Children’s Tumor Foundation (CTF) fue fundada en 1978
y €S una organizacion sin fines de lucro, reconocida bajo
la ley nacional 501(c)(3) y dedicada a la lucha para buscar
tratamientos para la NF.

Nuestra mision
Impulsar la investigacion, ampliar los conocimientos y mejorar
los cuidados brindados a la comunidad NF.

Nuestra vision
Acabar con la NF.

Para participar e informarse sobre las actividades de la
Foundation en la region donde vive, visite nuestra pagina web
o contactenos utilizando la direccion o el numero de teléfono

indicados a continuacion.

CHILDREN’S TUMOR FOUNDATION
1-800-323-7938 -« info@ctf.org

www.ctf.org
@childrenstumor #EndNF
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