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CASE REPORT

PROPUESTA DE UN INSTRUMENTO DE EVALUACION BASA-
DO EN LA CIF-IA PARA EL ABORDAJE FONOAUDIOLOGICO
DE LA ENFERMEDAD DE MOYA-MOYA: ESTUDIO DE CASO

Proposal of an evaluation instrument based on the cif-ia for the phono-
audiological approach of moya-moya disease: case study

Silvana Mosquera, Miguel Vargas Garcia?, Yesenia Manotas®.

RESUMEN

INTRODUCCION: La enfermedad de Moya-moya es un trastorno angiogénico provocado por una
estenosis progresiva de las arterias cerebrales localizadas en la base del cerebro. Es considerada una
enfermedad huérfana ya que afectan a un numero pequefio de personas en comparacion con la
poblacion general y que, por su rareza, plantean cuestiones especificas. Una enfermedad puede ser
rara en una regién, pero habitual en otra. (Ministerio de salud y proteccién social). METODOS: Con la
presente investigacion se busca disefiar un instrumento de evaluacién basado en la CIF- IA para la
enfermedad de Moya — Moya, con el objetivo de generar nociones de abordaje terapéutico desde la
Fonoaudiologia. RESULTADOS Se realiza revision de la CIF-IA y evaluacion de una paciente
diagnosticada con sindrome de Moya — Moya para clasificar y calificar la salud y la discapacidad de
acuerdo a los dominios de la CIF-IA: Estructuras y funciones corporales, actividad y participacion y
factores ambientales. ANALISIS Y DISCUSION: Entre los sintomas se encuentran alteracién de la
conciencia, déficit del habla, deficiencias sensoriales/ cognitivos, movimientos involuntarios y
problemas de vision.

PALABRAS CALVE: CIF-IA, enfermedad de Moya — moya, discapacidad, evaluacion fonoaudioldgica,
enfermedad huérfana, instrumento de evaluacion.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Moya-moya disease is an angiogenic disorder caused by progressive stenosis of the
cerebral arteries located at the base of the brain (Suzuki & Takaku, 1969). It is considered an orphan
disease as it affects a small number of people compared to the general population and, because of its
rarity, raise specific issues. An illness may be rare in one region but habitual in another. (Ministry of
Health and Social Protection). METHODS: This research aims to design an evaluation instrument based
on the ICF-IA for Moya-Moya disease, with the aim of generating notions of therapeutic approach from
Speech Therapy. DISCUSSION: A review of the ICF-IA and evaluation of a patient diagnosed with Moya-
Moya syndrome to classify and qualify health and disability according to the domains of ICF-IA: Body
structures and functions, activity and participation and factors Environmental impacts.

KEYWORDS: CIF-IA, Moya-moya disease, disability, speech-language assessment, orphan disease,
evaluation instrument.
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(1)Fonoaudidloga. 2)Fonoaudidlogo. Especialista en Terapia Miofuncional. Magister en Educacién. Investigadora de la
Universidad Metropolitana. (3) Fonoaudidloga. Especialista en Ludica Educativa. Candidata a Magister en Discapacidad. Docente
Universidad Metropolitana.

INTRODUCCION

Dentro de las acciones terapéuticas se deben enmarcar procesos de abordaje que respondan a las
necesidades particulares de cada sujeto. A groso modo se podrian clasificar tres etapas invariables: 1.
La evaluacién, la cual contempla todo el proceso de andlisis de historia clinica y la aplicacion de
herramientas evaluativas que permitan al profesional detectar los errores funcionales. 2. El diagndstico,
la etapa mas precisa, detallada y corta. No por eso la menos importante. 3. La intervencidon, quien
vincula los aspectos de rehabilitacién y revaloracién (1).

Cualquiera de estas etapas se debe abordar de forma conjunta con otras disciplinas que apoyen la
discapacidad generada por una condicién de salud.

La interdisciplina pasa a ser entonces un factor decisivo y eficaz en la rehabilitacion; se debe entender
como el trabajo conjunto de distintos profesionales, que evita fragmentar las acciones terapéuticas y
contextuales en pro al beneficio y la calidad de vida de los sujetos, generando dinamicas concéntricas
que pretendan desde diferentes acciones contribuir con la solucién de dificultades biopsicosociales (1)
(2) (3). Ademas, medir la funcionalidad y la discapacidad de una persona tiene importancia primero
para la persona y segundo para el equipo de profesionales.

Esta condicion interdisciplinar que brinda el campo de la salud, ideal en todo proceso terapéutico, que
exige un trabajo conjunto para una rehabilitacidn precisa, el entendimiento de los factores evaluados
por uno u otro profesional, similitud en el diagndstico y objetivos concéntricos de intervencion,
necesita indispensablemente un lenguaje profesional unificado que permita la interdisciplinariedad.

Entre algunas herramientas con las que cuentan los profesionales, se encuentra la Clasificacion del
Funcionamiento, de la Discapacidad y la Salud de la Infancia y la Adolescencia que se conoce como la
CIF-1A. Esta se deriva de, y es compatible con, la Clasificacién Internacional del Funcionamiento, de la
Discapacidad y la Salud (CIF). La cual, basicamente permite describir lo que el sujeto puede o no puede
realizar como consecuencia de su afectacidn; esto sustentado en una clasificacién de distintos factores
anatomicos, funcionales y contextuales, enmarcandose directamente en un modelo de asistencia
biopsicosocial (4).

En busca de la practicidad de la atencién y con el objetivo de generar practicas basadas en la evidencia
y procesos evolutivos cuantificables, la OMS propone una extensa CIF que puede ser sintetizada a partir
de la utilizacion de los CORE-SETS; esta estrategia propuesta desde Europa, condensa los cédigos o
calificadores propios de cada patologia y los presenta como marco de accion principal y significativo en
el abordaje de una condicidn de salud especifica; apoyando, por ejemplo, los puntos de accidn de casos
que se atienden por primera vez (5). El Core-sets permite guiar una evaluacidén integral vy
multidisciplinar, y facilitar la creaciéon de un programa de rehabilitacién mas consensuado y especifico
para el profesional de la salud al momento de realizar un tratamiento eficaz.

Esta herramienta proporciona un marco idéneo para estudiar y analizar la interaccidn entre el estado
de salud de una persona y el contexto en el que se desenvuelve en todas las areas de la vida; ademas,
llevar un registro cuantificable de posibles mejorias y propiciar la base de la revaloracién. También
puede considerarse el CORE-SETS como una herramienta estadistica, de investigacion, politica social y
educativa, ya que genera factores descriptivos de las distintas situaciones relacionadas con el
funcionamiento humano y sus restricciones.
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En esta ocasién, se pretende proponer un instrumento de evaluacién basado en la CIF- IA para la
enfermedad de Moya — Moya, con el objetivo de generar nociones de abordaje terapéutico desde la
Fonoaudiologia en una enfermedad catalogada en Colombia como huérfana (7).

METODOS

Este trabajo se ejecutd a partir de un estudio de caso clinico, el cual fundamenté aspectos
observacionales y descriptivos en el abordaje de un usuario diagnosticado con Sindrome de Moya-
Moya; buscando en el proceso de fundamentacidn, los factores de relevancia que se deben tener en
cuenta en una propuesta de un instrumento de evaluacién basado en la CIF-IA.

Para tal fin, se realizé una revision a profundidad de la CIF y CIF-IA, de los planteamientos del CORE-
SET, su pertinencia y la necesidad de tenerlo en campos clinicos y asistenciales. Ademas la revision de
la enfermedad de Moya-Moya, su causa, signos, sintomas, cémo afecta el lenguaje, el habla y la
deglucidn. Se examind la historia clinica de la paciente, se recogieron datos relevantes como datos de
identificacion, diagndsticos segin CIE-10 de fonoaudiologia, el cual era: trastorno expresivo y
comprensivo del lenguaje.

Teniendo en cuenta las caracteristicas del Sindrome de Moya-Moya (8) (9) se buscé una actividad de
empatia para iniciar procesos de observacion; fue necesario indagar con otros profesionales que la
atendian para saber qué aspectos consideraban fortalecer para realizar el instrumento de evaluacidn.

PRESENTACION DE UN CASO

En los resultados de la evaluacion de la usuaria se evidencié que no habla, su comunicacién se
manifiesta a través de gestos y pictogramas, los cuales maneja la categoria de alimentos, frutas y
prendas de vestir, actualmente la nifa asiste a fonoaudiologia, fisioterapia y actividades grupales. La
nifia es estudiante de la Fundacién Centro Educativo de Habilitacion y Rehabilitacién Integral San
Camilo (CE CAMILO) del distrito de Barranquilla- Atlantico.

La fonoaudidloga que la atiende reporta que la nifia no habla, sin embargo entiende lo que se le dice; la
nifia muestra una sonrisa sociable, se caracteriza por querer integrarse y ayudar a los demas; la
docente del aula de clases donde estd la usuaria dice que “siempre se muestra interesada en las
actividades y participa en todas”.

Se realizaron observaciones del comportamiento de la nifia en el aula de clases, revisidon de historia
clinica y visita domiciliaria.

El proceso de abordaje arroja atencién fonoaudioldgica a una paciente femenina de 12 afios con un
diagnéstico de sindrome de Moya-Moya. Segun la madre el embarazo fue deseado y normal, a los 7
afos la nifia ingresa a la institucidon con automatismos orales, nauseas, mirada fija, perdida de contacto
con el medio, seguido de vomito; recibe tratamiento con tegretol 8-8-10, clorazepan 3 tabletas cada
noche, tiene como resultado en un tac cerebral disminucion de volumen del parénquima cerebral mas
adecuado en valles silvianos, l16bulo frontal hacia la convexidad, con aumento del ventriculo lateral
izquierdo por cambios de encefalomalacia secuelas, también se observan multiples hipodensidades
corticosubcorticales adyacentes a las astas frontales de los ventriculos laterales, I6bulo de la insula
derecho, occipital izquierdo y ldbulos parietales que pudieran corresponder a eventos isquémicos
antiguos. Esta paciente presenta dificultades para deglutir, sialorrea, movimientos involuntarios y no
habla.

RESULTADOS

El disefio de un instrumento que permitiera al terapeuta concebir posibles estrategias de abordaje al
enfrentar desde la clinica a un sujeto diagnosticado con la enfermedad de Moya-Moya se fundamentdé
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a partir del analisis de la CIF, en su versién de la infancia y la adolescencia (CIF-IA); la iniciativa se
realizd teniendo en cuenta los items de funciones corporales, estructuras corporales, actividad y
participaciéon y factores ambientales. Se obtuvo como resultado la propuesta encaminada a la
evaluacion de funciones corporales que vinculan diferentes caracteristicas fisioldgicas que por
naturaleza realiza un ser humano, las cuales son necesarias para tener calidad de vida.

En estructuras corporales se proponen factores de evaluacidn relacionados a las partes anatédmicas del

cuerpo tales como los érganos, las extremidades y sus componentes vinculadas al trabajo fonoaudioldgico.

En funciones corporales se proponen las funciones fisiolégicas de los sistemas corporales relacionadas
con las estructuras corporales.

En actividad y participacion se propone parametros para la evaluacidn la realizacidn de tarea o accién
realizada por la usuaria y el acto de involucrarse en una situacién la comunicacion, la cual puede ser
verbal o no verbal.

En factores contextuales que hace referencia al trasfondo total de la vida de una persona incluyendo
factores individuales y sociales que influyen en su estilo de vida.

Funciones y

Estructuras P

Boroitles Actividad y Factores

orpora participacion ambientales
Capitulo 1 Funciones Capitulo 1 Capitulo 1
mentales Aprendizajey Productosy
Capitulo 3 Funciones ggxgi?rlr%g:til SeEoags
delavozy elhabla Capitulo 3 Apoyoy
i relaciones

Capitulo 4 Funciones (éaprtulg . %
del sistema omunicacion Capitulo 4 Actitudes
cardiovascular, Capitulo 5 Semvicios,
_hematolt’Jg‘loo, sistemasy politicas
inmunolégicoy
respiratorio

Capitulo 7 Funciones
neuromusculogsqueleti

el movimiento

ANALISIS Y DISCUSION

Los autores Susuki y Takaku, en 1969, le adjudicaron el término japonés “moya-moya” haciendo alusion
a la apariencia en “bocanada de humo” de la red de colaterales en las imagenes angiogréficas. Luego,
los mismos autores describieron los cinco estados angiograficos de la enfermedad.

Entre los sintomas se encuentran alteracidon de la conciencia, déficit del habla, deficiencias
sensoriales/cognitivos, movimientos involuntarios y problemas de vision.

En el analisis de la evaluacion que se le realizé a la usuaria con sindrome de Moya-Moya se encontrd
que no habla y se comunica por medio del sistema pictografico (alimentos, frutas y prendas de vestir).
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Las razones por las cuales se decide evaluar los siguientes factores es porque:
En funciones corporales: en b167 Funciones mentales del lenguaje es necesario valorar debido a que
aunque la paciente intenta manifestar un lenguaje oral no logra hacerlo con totalidad.

En b310 Funciones de la voz, b320 Funciones de la articulacion, b330 Funciones relacionadas con la
fluidez y el ritmo del habla, b340 Funciones alternativas de vocalizacidn, b398 Funciones de la voz y el
habla, otras especificadas, b399 Funciones de la voz y el habla, no especificadas es necesario evaluar
porque la paciente no habla.

En b440 Funciones respiratorias es necesario evaluar porque la nifia es respirador bucal.

En estructuras corporales: En s320 Estructura de la boca, s398 Estructuras involucradas en la voz y el
habla, otras especificadas, s399 Estructuras involucradas en la voz y el habla, no especificadas, s710
Estructuras de la cabeza y de la region del cuello es necesario evaluar para ver la tonicidad muscular y
la paciente tiene sialorrea. También hay incorrecciones motoras al momento de la deglucion.

En actividades y participacion:

En d166 Leer, d170 Escribir es necesario evaluar porque debido a que la comunicacién de la nifia no es
completamente efectiva es necesario evaluar otros aspectos que faciliten esta.

En d310 Comunicacidn-recepcién de mensajes hablados, es necesario evaluar para ver en qué grado
entiende lo dicho.

En d315 Comunicacién-recepcién de mensajes no verbales, d320 Comunicacidn-recepcién de mensajes
en lenguaje de signos convencional, d325 Comunicacion-recepciéon de mensajes escritos, d329
Comunicacidn-recepcion, otra especificada y no especificada para saber si la nifia entiende otra forma
de comunicacion.

En d330 Hablar es necesario evaluar porque la paciente no habla.

En d335 Produccién de mensajes no verbales, d340 Produccién de mensajes en lenguaje de signos
convencional, d345 Mensajes escritos es necesario evaluar porque la nifia no conoce todos los
pictogramas y su comunicacion es escasa.

En d349 Comunicacion-Produccién, otra especificada y no especificada, d350 Conversacién, d355
Discusién, d398 Comunicacidn, otra especificada, d399 Comunicacion, no especificada porque su
comunicacion es escasa. (Ver Anexo 1)

CONCLUSIONES

De la investigacion “Propuesta de un instrumento de evaluacion basado en la CIF- IA para el abordaje
fonoaudioldgico de la enfermedad de moya-moya: estudio de caso” se pudo concluir que un
instrumento de evaluacién es Util para recopilar informacién en este caso para que los profesionales
puedan saber qué aspectos se evalian en un paciente con enfermedad de Moya — Moya en el campo
de fonoaudiologia, lo que facilitaria su intervencion ya que no existe aln una herramienta que nos sirva
para lo antes planteado en esta condiciéon de salud, ya que el sindrome de Moya — Moya es
considerado una enfermedad huérfana.

Es importante que se considere realizar estos instrumentos de evaluacién para diferentes patologias ya
que facilita la evaluacion a los profesionales y se utilizard un lenguaje unificado entre ellos mismos.
Dependiendo de la poblacion si son infantes y adolescentes es util la CIF-IA y si son adultos la CIF, sin
embargo se debe tener en cuenta que la CIF-IA se deriva de la CIF y es necesario hacer la revision ésta
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para la realizacion de un instrumento de evaluacion y en un futuro un CORE-SETS si es aprobado por la
organizacion mundial de salud.
Las caracteristicas evaluadas en el paciente con Moya — Moya ademas de revisiones bibliograficas
sirvieron para el disefio del instrumento de evaluacién basado en la CIF-IA, viendo asi que aspectos se
le dificultaban al paciente en sus estructuras y funciones referentes al area de abordaje fonoaudiologia.
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ANEXOS

Anexo 1. Instrumento de evaluacién para sindrome de Moya- Moya basado en la CIF-IA

INSTRUMENTO DE EVALUACION BASADO EN LA CIF-IA

Fecha de aplicacion:
Nombre:
Edad: Evaluador:

Se debe marcar de acuerdo a la dificultad del paciente.

(0=No hay deficiencia
1=Deficiencia ligera
2=Deficiencia mederada
3= Deficiencia grave

4= Deficiencia completa
8= Sin especificar

9=No aplicable
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CODIGO Funciones Corporales CALIFICADOR
O[T 2348
Funciones mentales
ble7 Funciones mentales del lenguaje
Funciones de la voz ¥ el habla
b310 Funciones de la voz
b320 Funciones de la ariculacaon
b330 Funcionesrelacionadas conla fluidez y el numo
del habla
b330 Funciones alternativas de vocalizaaén
biss Funciones de la voz v el habla, otras
especificadas
bise Funciones de la voz y el habla, no especificadas
Funciones de los sistemas cardiovascular,
%MMM
b440 CIOnES Fespratonas
Funciones del sistema digestivo, metabolico ¥
endocrino,
bs10 Funciones relaconadas con la ingeston
bi1s Fu L dasconla dig
Funclones neuromusculoesqueléticasy
relacionadas con ¢l movimiento
b735 Funciones relacionadas con el tono muscular
Estructuras Corporales
Estructuras involucradas en la voz v el habla
5320 Estructura de la boca
5398 Estructuras involucradas enla vozy el habla,
otras especificadas
5399 Estructuras involucradas enla vozy ¢l habla, no
especificadas
Estructuras relacionadas con el movimiento
s710 Estructuras de la cabezay de la region del cuello
Actividades ¥ Participacion CALIFICADOR
Aprendizaje y aplicacion del conocimiento o213 [s]s
d133 Adquinr el lenguaje C
D
d166 Leer C
D
d170 Escnbir C
D
Comunicacion
d31o Comunicacion-recepcicn de mensajes C
hablados D
d31s Comunicacicn-recepcion de mensgesno | C
verbales
D
d320 Comunicacion-recepcion de mensajes en
lenguaje de signos convencional
C
D
d325 Comunicacion-recepcion de mensajes C
escritos D
325 Comunicacion-recepcion, otra C
especificada v no especificada D
d330 Hablar C
D
4335 Produccion de mensajes no verbales [
D
d340 Produccion de mensajes enlenguaje de &
signos convencional D
d34s Mensajes escntos C
D
4335 C on-Produccicn, ora C
especificada y no espedficada D
d350 Conversacion C
D
d3ss Discusion C
D
d360 Utilizacion de dispositivos y tecuicasde | C
comunicacién
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Actividades y Participacion CALIFICADOR
Aprendizaje y aplicacion del imi (BN PR ERERERE
d398 C jcacion, otra espeaificada C
D
d3%9 Comunicacion, no especificada [
D
Autocuidado
d550 Comer C
D
4560 Beber C
D
Interacciones y relaciones interpersonales
d710 I B mterp lesbas C
D
4720 I P J ple) C
D
a9 Tnteracciones mierp Jes zeneral &
especificadas v no especificadas. D
Factores Ambientales
Productos y tecnologia
el25 Productosy paparala
Apoyo y relaciones
e310 Fanuhares cercanos
320 Amigos
€325 C 1dos, comparh legas, vecmosy
] s de la comunidad
¢330 Personasen cargo de autondad
€355 Profesionales de la salud
Actitudes
edld Actitudes mdividuales de miembros de la farmlia
cercana
20 Actitudes mdividuales de amigos
ed25 Actitudes individuales de conocidos,
npaf legas, vecinos y miembros de la
comunidad
430 Actitudes mdividuales de personas encargo de
autonidad
2450 Actitudes mdividualesde profesionalesdela
salud
Servicios, sistemas y politicas
¢570 Servicios, st y politicas de segundad
social
€385 Sistemas, servicios ¥ politicas de educacidny
i formacién il Bl [ B B L=
Observaciones:
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