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Resuman

Introduccion: Nuestro objetivo fue investigar la correlacion entre patrones de crecimiento
cefalico y discapacidad intelectual entre distintas presentaciones etiologicas de microcefalia.
Pacientes y métodos: Se revisaron 3.269 graficas de perimetro cefalico (PC) de una unidad de
neuropediatria terciaria, seleccionandose 136 participantes con microcefalia. Utilizando las
puntuaciones Z de las medidas de PC registradas definimos las variables: PC minimo, caida de
PC y recuperacion de PC. Los pacientes se clasificaron segln la existencia o no de discapacidad
intelectual (CI inferior a 71) y la causa de la microcefalia (idiopatica, familiar, sindrémica,
sintomatica y mixta).

Resultados: El uso del analisis discriminante permitié definir una funcién C como C =PC minimo
+ caida de PC con un nivel de corte de puntuacion Z de C=-4,32. En nuestra muestra, el 95%
de los pacientes con resultados por debajo de este nivel, microcefalia severa, presentaban
discapacidad intelectual. La concordancia global entre la funcion de PC y la presencia de dis-
capacidad intelectual fue del 66%. En el grupo de sintomaticas y mixtas, esta concordancia
alcanzo el 82%, en contraste con solo el 54% del grupo de idiopaticas y sindromicas (p = 0,0002).
Conclusiones: La utilizacion de una funcion de crecimiento del PC discrimina la discapacidad
intelectual en pacientes con microcefalia mejor que mediciones aisladas de PC, especialmente
en etiologias secundarias y mixtas.

© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.
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Concordance between a head circumference growth function and intellectual
disability in relation with the cause of microcephaly

Abstract

Introduction: Our aim was to investigate the correlations between patterns of head growth and
intellectual disability among distinct aetiological presentations of microcephaly.

Patients and methods: 3,269 head circumference (HC) charts of patients from a tertiary neu-
ropaediatric unit were reviewed and 136 microcephalic participants selected. Using the Z-scores
of registered HC measurements we defined the variables: HC Minimum, HC Drop and HC Catch-
up. We classified patients according to the presence or absence of intellectual disability (IQ
below 71) and according to the cause of microcephaly (idiopathic, familial, syndromic, symp-
tomatic and mixed).

Results: Using Discriminant Analysis a C-function was defined as C = HC Minimum + HC Drop with
a cut-off level of C=-4.32 Z-score. In our sample 95% of patients scoring below this level, severe
microcephaly, were classified in the disabled group while the overall concordance was 66%. In
the symptomatic-mixed group the concordance between HC function and outcome reached 82%
in contrast to only 54% in the idiopathic-syndromic group (P-value =0.0002).

Conclusions: We defined a HC growth function which discriminates intellecutal disability of
microcephalic patients better than isolated HC measurements, especially for those with secon-
dary and mixed atiologies.

© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

La medicion del perimetro cefalico (PC) es un método
sencillo para evaluar el crecimiento de la cabeza. La
microcefalia, definida como un PC anormalmente bajo con
respecto al promedio, esta relacionada con el retraso men-
tal, un hecho ampliamente constatado desde el siglo xix'.
Esta relacion se estudid extensamente en la segunda mitad
del siglo xx*~'°, estableciéndose que, en la poblacion gene-
ral, un PC inferior a 2 desviaciones estandar (DE) de la edad
y el sexo correspondientes esta asociado a un Cl por debajo
de 70 en el 10% de los ninos, y un PC inferior a 3 DE a un Cl
por debajo de 70 en el 51% de los nifios’.

Los patrones de crecimiento cefalico se han pro-
puesto como una herramienta importante para evaluar la
microcefalia'"'2. No obstante, su definicion se ha basado
en la forma de las curvas de crecimiento y no en mode-
los matematicos. Es obvio que cuanto menor sea el PC
del nino, mayor sera la probabilidad de que presente defi-
ciencias neuroldgicas’. Pero no se sabe qué niveles de
desaceleracién del crecimiento del PC estan asociados a una
evolucion equiparable en microcefalias con distintas etiolo-
gias.

Son muchas las alteraciones neuroldgicas susceptibles de
poder causar microcefalia o un retraso del crecimiento cefa-
lico, y algunas de ellas han sido ya objeto de estudio. En
la encefalopatia hipoxica isquémica, las desaceleraciones
leves del crecimiento van asociadas a deficiencias neurolo-
gicas incluso antes de llegar al rango de la microcefalia'
y el patron de las lesiones observadas mediante resonan-
cia magnética (RM) se relaciona con el crecimiento del
PC y la condicién neuroldgica del paciente'. Un estudio
sobre la rubéola congénita'® mostré una capacidad intelec-
tual normal en presencia de microcefalia cuando se excluyo

a nifos con pérdidas de audicion y vision. Por el contrario,
en un estudio de la infeccion congénita por citomegalovi-
rus se observo que la microcefalia era el predictor precoz
mas especifico de retraso mental'®, mientras que la mayoria
de los ninos con infecciones congénitas no desarrollo tras-
tornos neuroldgicos'’. En su estudio de recién nacidos de
muy bajo peso, Hack y Breslau'® observaron que el PC a
los 8 meses de edad era el factor relacionado con el cre-
cimiento que mejor predecia el coeficiente intelectual a
los 3 anos de edad. En otro estudio, la recuperacion de PC
antes de los 6 meses de edad estaba relacionada con un
nimero menor de alteraciones motoras a los 12 meses'’.
Se ha observado que PC normal a los 12 meses se asocia a
una evolucion mas favorable en prematuros con hemorra-
gia intracraneal?. Regev y Dubowitz?' descubrieron que el
crecimiento cefalico lento tras la hemorragia intracraneal
iba asociado a una evolucion desfavorable del desarro-
llo neuroldgico. La exposicion a radiacion ionizante??, la
malnutricion?, la exposicion a medicamentos durante el
embarazo?® y la microcefalia primaria o genética’?® son
otras de las causas conocidas de tamanos reducidos de
cabeza y de retraso mental. La microcefalia también es una
manifestacion clinica de cientos de sindromes polimalfor-
mativos.

Un estudio retrospectivo hospitalario de 58 pacientes con
microcefalia concluyé que los estudios de neuroimagen son
el tipo de prueba complementaria mas indicado para esta-
blecer la etiologia de la microcefalia?’. En otro estudio de
55 ninos con microcefalia, la RM fue anormal en el 80%
de los pacientes?.

El objetivo de este estudio fue investigar la concordancia
de una funcion de crecimiento de PC con la discapacidad
intelectual en distintas presentaciones etiologicas clinicas
en una muestra de lactantes y nifios con microcefalia.
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