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Resumen

La Corea de Huntington es una enfermedad neurodegenerativa hereditaria causada
por la mutacion del gen de la huntingtina y esta neuropatolégicamente caracterizada
por el deterioro progresivo del estriado, particularmente del nucleo caudado. Es
considerada como paradigma de la demencia subcortical. Clinicamente se manifiesta
por trastorno motor (corea) deterioro cognitivo (demencia) y alteraciones psiquiatricas.
Dentro de las alteraciones cognitivas en la Corea de Huntington, se encuentran
deficits en el funcionamiento ejecutivo que incluyen, dificultades en la planeacion, la
organizacion, la memoria de trabajo, la flexibilidad cognitiva y problemas
atencionales. Es ampliamente aceptado que la disfuncién ejecutiva representa el
déficit central en este padecimiento. El objetivo del presente estudio fue analizar el
efecto de un programa de rehabilitacion sobre estado cognoscitivo y las actividades
de la vida diaria en una persona con Corea de Huntington. Los resultados mostraron
mejorias en la ejecucion de las pruebas neuropsicolégicas y se consiguid la
reincorporacion de la paciente a sus actividades cotidianas. Por tanto, se demostro la
eficacia del programa de rehabilitacion neuropsicolégica basado en el funcionamiento
ejecutivo.

Palabras Clave: Demencia subcortical, Corea de Huntington, disfuncién ejecutiva,
rehabilitacion neuropsicoldgica.

Abstract

The Huntington’s Chorea is an inherited neurodegenerative disease caused by a
mutation of the huntingtin gene and is neuropathologically characterized by a
progressive deterioration in the striatum, particularly in the caudate nucleus. The
Huntingtons Chorea is considered as a subcortical dementia subtype. Motor impair
(chorea) cognitive deterioration (dementia) and psychiatric symptoms are common
clinical characteristics of Huntington Chorea. Cognitive deterioration in Huntington’s
Chorea comprise deficit in executive functions that includes difficulties in planning,
organization, working memory, cognitive flexibility and attention problems. Is
widespread accepted that the executive dysfunction represents the central deficit in
this disease. The objective of this work was to analyze the effect of a rehabilitation
program on the cognitive state and on the activities of daily living in a person with
Huntington’s Chorea. The results showed an improved performance in the
neuropsychological evaluation and the reincorporation of the patient to their daily
activities. Therefore, the efficacy of the rehabilitation program based on executive
functions was demonstrated.

Key Words: Dementia, Huntington’s Chorea, executive dysfunction, cognitive
rehabilitation.



“PROGRAMA DE REHABILITACION NEUROPSICOLOGICA DE LA
DISFUNCION EJECUTIVA EN LA COREA DE HUNTINGTON".

Debido al aumento en la expectativa de vida de la poblacion general en las
ultimas décadas, la demencia se ha convertido en un problema de salud publica, ya
que se ha producido un cambio en los patrones epidemiolégicos. Cerca del 5 al
10% de las personas mayores de 65 afnos pueden presentar déficit cognitivo, el cual
se incrementa del 20 al 25% arriba de los 85 afos de edad (Arizaga, 2002). Sin
embargo, el deterioro cognoscitivo puede incluso estar presente en personas mas

jovenes.

En México se estima que el 6% de la poblacion mayor de 60 afios padece Alzheimer
o algun otro tipo de demencia. En el Distrito Federal, se estima que hay 40 mil
personas con demencia, cifra que se incrementara proporcionalmente al aumento de
la poblacion adulta. A pesar de la gran problematica que representa el incremento en
el numero de casos nuevos de personas con demencia y del impacto econdémico y
social, no se han disefiado politicas sanitarias, sociales y econdmicas, para atender

a un numero significativo de enfermos (SERSAME, 2007).

Es importante senalar que pocas enfermedades repercuten tanto sobre la calidad de
vida del enfermo y su familia como los padecimientos demenciales. Sin embargo, es
importante recordar que si bien aun no hay nada para curar a estos padecimientos,
si es mucho lo que puede hacerse para facilitar la vida tanto de las personas
encargadas de atender al enfermo, como del enfermo mismo (Mace y Rabins, 1988;
Zanetti, Binetti, Magni, Rozzini, Bianchetti y Trabucchi, 1997; Pefia-Casanova, 1999;
Bondi y Kaszniak, 2001; Patterson, 2004; Drake, 2006).

La intervencion neuropsicolégica en la demencia hace referencia a todos aquellos

métodos y estrategias que tienen como finalidad mejorar las funciones cognitivas de



los pacientes asi como su estado afectivo-emocional, incrementando en ultima
instancia su calidad de vida. Dicha intervencion se nutre de los principios de

plasticidad cerebral y de la rehabilitacion cognitiva (Pefa-Casanova, 1999%).

La nocion de que la Corea de Huntington representa alguna forma de sindrome
disejecutivo, tiene cierta validez ecologica, dado que los hallazgos revelan
dificultades en muchos pacientes para organizar su vida diaria y tener poca
flexibilidad cognitiva, ademas de problemas en la memoria de trabajo, dificultades

para alternar la atencion y planeacion (Redondo-Vergé, 2001).

Con base en lo anterior se disend el presente programa de intervencion, el cual esta
basado en el marco del tratamiento de la disfuncion ejecutiva en una persona con
Corea de Huntington, en donde se analizaron las repercusiones de dicho tratamiento
en sus actividades de la vida diaria. Considerando las limitaciones de este estudio,
los resultados sugieren que un corto pero especifico programa de rehabilitacion

cognoscitiva, promueve mejoras en algunos aspectos del funcionamiento ejecutivo.

Con base en las pruebas neuropsicolégicas y escalas utilizadas en la evaluacién y
revaloracion del estado cognitivo y emocional de la paciente, pudo demostrarse la
eficiencia del programa de rehabilitacion neuropsicolégica basado en el
funcionamiento ejecutivo, que de acuerdo a la literatura actual, propone que las
demencias subcorticales son resultado de la disfuncion ejecutiva. Se observd
ademas que tras la estimulacion de las funciones cognitivas se produjo una
extensidon de la ganancia a funciones no entrenadas, por lo que la utilizacién de las
actividades cotidianas es un buen parametro para evaluar la efectividad de la

intervencion.

La evidencia a favor de la rehabilitacion cognitiva en la demencia, claramente
muestra que esta justificada si se cree que algo puede ser hecho. La intervencion
cognitiva, si bien no eliminara los problemas cognoscitivos, puede hacer una

considerable diferencia en la calidad de vida de la persona y sus familiares.



l. GENERALIDADES

En anos recientes el numero de publicaciones relacionadas al estudio de
pacientes con demencia ha crecido sustancialmente. Esto puede ser atribuido al
incremento en el numero de adultos mayores en la poblacidén mundial que al mismo
tiempo, gran parte de ellas presentan deterioro cognitivo, relacionado con algun tipo

de sindrome demencial (Garcia-Pedroza, Rodriguez-Leyva y Pefalosa, 2005).

Debido al aumento en la expectativa de vida de la poblacion general en las
ultimas décadas, la demencia se ha convertido en un problema de salud publica,
debido a que se ha producido un cambio en los patrones epidemioldgicos. Cerca
del 5 al 10% de las personas mayores de 65 afnos pueden presentar déficit
cognitivo, el cual se incrementa del 20 al 25% arriba de los 85 afos de edad
(Arizaga, 2002). Sin embargo, el deterioro cognoscitivo puede incluso estar
presente en personas mas jovenes. Se estima que el 50% de pacientes con
demencia tienen Enfermedad de Alzheimer (EA). Del 10 al 20% la demencia es
provocada por Accidentes Cerebrales Vasculares (ACV). En otro 10% puede existir
una combinacion de EA y ACV, lo que se conoce como demencia mixta (Derix,
1994).

En México se estima que el 6% de la poblacion mayor de 60 afios padece
Alzheimer o algun otro tipo de demencia. En el Distrito Federal, se estima que hay
40 mil personas con esta enfermedad, cifra que se incrementara proporcionalmente
al aumento de la poblacién adulta, calculandose que esta cifra puede duplicarse
cada cinco afnos (SERSAME, 2007). A pesar de la gran problematica que
representa el incremento en el nimero de casos nuevos de personas con demencia
y del impacto econémico y social, no se han disefiado politicas sanitarias, sociales
y economicas, para atender a un numero significativo de enfermos (Morales-Virgen
y Gutiérrez-Robledo, 2006).



La demencia es un sindrome clinico caracterizado por el desarrollo de
multiples déficit cognoscitivos (incluyendo el deterioro de memoria) los cuales
deben ser lo suficientemente severos para interferir en la esfera laboral, social y
familiar, representando un déficit respecto al nivel de rendimiento previo (DSM 1V,
1995) y hace referencia a un complejo sintomatico que puede estar causado por
diversos procesos patologicos diferentes. De acuerdo a Cacabelos (1991) los
sintomas de la demencia pueden incluir pérdida de la memoria reciente, pérdida de
funciones linglisticas, incapacidad para el pensamiento abstracto, inhabilidad para
el cuidado personal, trastornos de la personalidad, inestabilidad emocional y
pérdida del sentido del tiempo y del espacio. Las enfermedades degenerativas
cerebrales generalmente, afectan a las capacidades mentales, alterando
progresivamente todo el conjunto de funciones necesarias para desarrollar una vida
adaptada e independiente. Los trastornos cognoscitivos y del comportamiento
constituyen una de las consecuencias mas discapacitantes de las demencias y
unas de las mayores amenazas para la convivencia y estabilidad de la familia
(Leng, Woodward, Stokes, Swan, Wareing y Baker, 2003).

Las lesiones cerebrales son dificiles de sobrellevar. El cerebro es un 6rgano
misterioso y complejo; es la base de nuestros pensamientos, emociones y
personalidad, por lo que una lesién cerebral puede ocasionar cambios emocionales,
de la personalidad y de la capacidad de razonar. En la mayoria de los
padecimientos demenciales dicha sintomatologia progresa gradualmente por lo que
sus efectos no se aprecian subitamente como los de un evento vascular cerebral o
los de un traumatismo craneoencefalico (Junque, Bruna, Mataré y Puyuelo, 1998).
Es importante senalar que pocas enfermedades repercuten tanto sobre la calidad
de vida del enfermo y su familia como los padecimientos demenciales. Sin
embargo, es importante recordar que si bien aun no existe nada para curar a estos
padecimientos neuroldgicos, es mucho lo que puede hacerse para facilitar la vida
tanto de las personas encargadas de atender al enfermo, como del enfermo mismo

(Mace y Rabins, 1988; Mittelman, Ferris, Steinberg, Shulman, Mackell y Ambinder,



1993; Zanetti, Binetti, Magni, Rozzini, Bianchetti y Trabucchi, 1997; Peha-
Casanova, 1999a; Bondi y Kaszniak, 2001; Patterson, 2004; Drake, 2006).

Los sindromes demenciales se asocian frecuentemente con enfermedades
degenerativas de la corteza cerebral, las llamadas demencias corticales, el ejemplo
mas conocido es la Enfermedad de Alzheimer, en ellas se presentan trastornos
neuropsicoldgicos focalizados como amnesias, agnosias, afasias y apraxias. El
deterioro intelectual global, que es muy prominente, esta encubierto por un correcto

manejo postural y buenas relaciones sociales (Ardila y Ostrosky-Solis, 1991).

Sin embargo, la demencia puede ser resultado de desérdenes que pueden
afectar a estructuras subcorticales o condiciones que involucran a ambas, las
denominadas demencias cortico-subcorticales (Cummings, 1990; Ser-Quijano y
Pefa-Casanova, 1994; Reich, 1997; Derix, 1994; Redondo-Verge, 2001; Savage,
2004). Los prototipos mas conocidos de demencias subcorticales son la Paralisis
Supranuclear Progresiva (PSP) la Enfermedad de Parkinson (EP) y la Corea de
Huntington (CH).

El término demencia subcortical fue usado por primera vez en 1974 para
describir un sindrome clinico en cinco pacientes con paralisis supranuclear
progresiva (PSP). Albert, Feldman y Willis (1974 citado por Savage, 2004)
describieron a las demencias subcorticales bajo una configuracion de deficits que
incluian: olvidos, enlentecimiento en los procesos de pensamiento (bradifrenia)
cambios psiquiatricos (especialmente apatia, depresidn e irritabilidad) e
imposibilidad para manipular el conocimiento adquirido. Ellos distinguieron este
patron de deficits de las denominadas demencias corticales como la Enfermedad

de Alzheimer, la cual incluye amnesia anterégrada, afasia, agnosia y apraxia.

La expresion de demencia subcortical ha sido utilizada para describir un

amplio rango de alteraciones que comparten la patologia de las estructuras



subcorticales, como los ganglios basales, el cerebro medio, tdlamo y la materia
blanca e incluyen desoérdenes heterogéneos como la Enfermedad de Parkinson
(EP) la Atrofia de Multiples Sistemas (AMS) la calcificacion idiopatica de los
ganglios basales, la demencia multiinfarto, la demencia por SIDA y la Corea de
Huntington (CH) (Derix, 1994; Feigin, Zgaljardic, 2002; Savage, 2004). Esta ultima
corresponde al tema del presente trabajo de intervencidn. A continuacion se
desarrollaran sus antecedentes, caracteristicas clinicas y anatomopatoldgicas, asi

como las alteraciones cognoscitivas mas representativas de este padecimiento.



Il. COREA DE HUNTINGTON

En su descripcion original Huntington subray6 las caracteristicas que
diferenciaban a este sindrome de la entonces conocida Corea de Sydenham, en la
cual advertia sobre 3 rasgos distintivos: “su naturaleza hereditaria, la tendencia a la
insania y al suicidio y su manifestacion como enfermedad severa recién en la
adultez” (Huntington, 1872 en Reich, 1997 p. 62). De esta forma se iniciaba la
historia de esta enfermedad, cuya comprension mas integra ocurriria un siglo mas
tarde, cuando en 1983 se identifico el /ocus cromosémico de la Corea de

Huntington.

a) Concepto

La Corea de Huntington es una enfermedad neurodegenerativa de herencia
autosdmica-dominante, causada por una expansidon de ftripletes CAG
(poliglutaminas) en el gen /775 del cromosoma 4. Clinicamente se manifiesta como
un trastorno motor, deterioro cognitivo y alteraciones psiquiatricas-
comportamentales que aparecen en edades medias de la vida (Andrews y Brooks,
2005; Goémez y Barquero, 2000). Su prevalencia se estima en 5 a 10 casos por
100.000 habitantes (Reich, 1997).

b) Caracteristicas clinicas de la Corea de Huntington

La enfermedad de Huntington es una enfermedad lentamente progresiva que da
como resultado la muerte tras 10 o 20 afos después del establecimiento de los
sintomas. Generalmente se presenta en la mitad de la edad adulta, pero puede ser
evidente a cualquier edad desde la infancia hasta la vejez. Clasicamente, los

desordenes del movimiento comienzan con corea y distonia, mas tarde la



bradicinesia (enlentecimiento de los movimientos) y la rigidez llegan a ser las
caracteristicas dominantes. La depresion vy déficit sutiles en tareas
neuropsicolégicas como las funciones ejecutivas, memoria y velocidad de
procesamiento, pueden estar presentes muchos afos antes de la emergencia de
las alteraciones del movimiento (Derix, 1994; Hersch y Ferrante, 1997; Lawrence,
Sahakian y Robbins, 2002; Hemachandra, Williams y Tagle, 2003; Lawrence, /in

press).

El inicio de la corea es insidioso y la evolucién progresiva, afectando a
individuos con un estado de salud normal. Los primeros sintomas detectados en
individuos presintomaticos son pérdida de movimientos oculares sacadicos,
seguimiento ocular irregular y dificultad de los movimientos alternantes. La
alteracion de la motilidad ocular es un rasgo precoz de la enfermedad. Se
caracteriza por un enlentecimiento del inicio de las sacadas voluntarias sin el uso
del empuje cefalico o parpadeo frecuente. Estas alteraciones se han atribuido a la
disfuncion de los ganglios basales y de los I6bulos frontales (Brown, Schneider y
Lidsky, 1999). Se presenta alrededor de los 35 a 42 afnos de edad y progresa con
una esperanza media de vida de 17 afos tras el inicio de la enfermedad. La
mortandad edad-especifica de los enfermos con Corea de Huntington alcanza su
maximo alrededor de los 60 afios como consecuencia de la afagia, la pérdida de
peso es casi constante, produciéndose incluso la existencia de un estado
hipermetabdlico. Es importante mencionar que se ha observado que la tasa de
suicidio en este tipo de padecimiento es del doble (Schoefeld, Myers y Cupples,
1984; Hemachandra, Williams y Tagle, 2003; Savage, 2004).

Se diagnostica en vida por la presencia de movimientos coreicos y la historia
familiar positiva. Hay presencia de movimientos voluntarios e involuntarios; los
movimientos involuntarios incluyen los tipicos movimientos coreiformes del tronco,
extremidades y de la cara impredecibles y espasmos que se inician con el reposo y

cesan con el inicio de otra actividad. Los trastornos voluntarios del movimiento se



caracterizan por el retraso en la iniciacién del movimiento, enlentecimiento de los
movimientos oculares, de los movimientos de las extremidades y torpeza

generalizada (Andrews y Brooks, 2005).

Es la patologia mas pura de demencia subcortical, ya que principalmente y
de forma casi exclusiva en sus fases iniciales afecta al nucleo caudado. Este
degenera mas que cualquier otra estructura y se inicia en la region medial
paraventricular, la degeneraciéon de este nucleo puede llevar a la incapacidad de
ejecucion correcta de las funciones intelectuales del I6bulo frontal. Se ha observado
que se dana mas precozmente la division externa del globo palido. Otras regiones
encefalicas en las que se detectan cambios degenerativos son: el nucleo palido, el
nucleo subtalamico, la sustancia njgra, el nucleo acumbens, cerebelo y corteza
(Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002).

La Tomografia Axial computarizada (TAC) muestra atrofia bilateral de la
cabeza del nucleo caudado, que resulta desproporcionada en relacion al grado de
atrofia cortical. En la Resonancia Magnética Funcional (IRM) se observan
alteraciones en la sefnal de la resonancia del neoestriado, mientras que en la
Tomografia por Emision de Positrones (siglas en inglés PET) es evidente el
hipometabolismo del estriado, el metabolismo del nucleo caudado se correlaciona
con el grado de deterioro cognoscitivo, mientras que el hipometabolismo del
putamen se correlaciona con el inicio del cuadro motor (Kuwert, 1990; Kuwert,
1993).

c) Patofisiologia de las caracteristicas clinicas de la Corea de Huntington

El hallazgo caracteristico es la atrofia progresiva y bilateral del estriado

(nucleos caudados y putamen). En las fases iniciales de la enfermedad se afectan

las zonas dorsomediales del estriado, progresando la lesién hacia zonas ventrales y



laterales del nucleo caudado. Microscépicamente se produce una pérdida selectiva
y precoz de pequefas interneuronas espinosas gabaérgicas (tipo Golgi Il) y
astrocitosis. El proceso patolégico predominantemente se localiza en la salida de
las proyecciones de las neuronas GABAérgicas desde el estriado al globo palido.
Mas tarde en el curso de la enfermedad, el proceso patoldgico involucra otras
regiones cerebrales y al momento de la muerte el cerebro puede haber perdido el

25% de todo su volumen (Andrews y Brooks, 2005).

Debido a la pérdida de neuronas gabaérgicas, se observa en el estriado una
disminucién importante del GABA (acido gammaaminobutirico) y de la actividad de
la enzima descarboxilasa del acido glutamico (GAD) responsable inmediata de su
sintesis. Las neuronas gabaérgicas estriatales pueden diferenciarse segun los
neuropéptidos que contienen y sus regiones de proyeccion. En la enfermedad de
Huntington se observa una pérdida selectiva de las neuronas productoras de
encefalina (que es el sistema neurotransmisor de afectacion mas precoz) sustancia
P, enzima transformadora de angiotensina colecistocinina. Por el contrario, las
neuronas que contienen somatostatina, neuropéptido Yy NADPH diaforasa estan

relativamente conservadas (Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002).

La mutacion genética causante de la enfermedad de Huntington es una
expansion inestable del triplete CAG situado en el gen IT15 del 4p16.3 que codifica
una proteina denominada huntingtina. Aunque los mecanismos patogénicos
permanecen en la actualidad desconocidos, se sabe que los cambios
neuropatolégicos mas especificos se encuentran en la pérdida de las células
espinosas de tamano medio que transportan al acido GABA como principal
neurotransmisor. Estas neuronas constituyen aproximadamente al 70% de la
poblacién celular del estriado, son neuronas de proyeccion al palido y a la pars
reticulata de la sustancia nigra principalmente y forman parte de los circuitos

corticoestriatales (Redondo-Vergé, 2001).



En la corteza cerebral se observa moderada atrofia de I6bulos frontales y
temporales con grados variables de estrechamiento cortical, pérdida neuronal,
distorsion de la arquitectura y gliosis reactiva. La principal pérdida neuronal tiene
lugar en las laminas Ill, V y VI. La intensidad de los cambios histologicos parece
relacionarse directamente con la gravedad del dafno molecular. En los pacientes
con inicio juvenil (que suelen tener el mayor numero de tripletes CAG) los cambios
histologicos son mas graves y se extienden a talamo, cerebelo e incluso a los

tractos corticoespinales (Weeks, 2006).

El deterioro cognitivo que aparece en esta enfermedad junto con la
enfermedad de Parkinson, se ha considerado como paradigma de la demencia
subcortical. Sin embargo, muchos de los déficit cognitivos que aparecen en las
demencias subcorticales y en la enfermedad de Huntington son similares a los
consecutivos por lesiones de la corteza prefrontal. La reciente demostracion
anatémica de los circuitos corticoestriatales puede explicar las semejanzas entre el
deterioro cognitivo de las lesiones focales prefrontales y de la Corea de Huntington,
por lo que se a propuesto el término demencia frontoestriatal como el mas

apropiado para esta enfermedad (Redondo-Vergé, Brown y Chacon, 2001).

Un hallazgo neuropatolégico comun con otras enfermedades por expansion
de tripletes es la presencia de inclusiones neuronales intranucleares que contienen
ubiquitina y en el caso de la enfermedad de Huntington, huntingtina. Sin embargo,
la distribucion de estas inclusiones (mas abundantes en corteza que en estriado) no
coincide claramente con las regiones cerebrales mas afectadas por la pérdida

neuronal.

Se cree que el cuerpo estriado puede ser el blanco de la patologia en las
etapas iniciales de la enfermedad de Huntington. El estriado es nucleo del conjunto
de grupo de nucleos que incluyen el globo palido, el nucleo subtalamico y la

sustancia negra, que en conjunto son llamados los ganglios basales. Los ganglios



basales actuan como centros de relevos, los cuales envian informacion hacia la
corteza, la cual regresa nuevamente a través de los ganglios basales y el talamo y
es reenviada nuevamente a la corteza. Alexander, Delong y Strick (2006)
propusieron la existencia de cinco modulos que incluyen, el sensoriomotor (motor y
oculomotor) asociativo (dorsal prefrontal y lateral orbital) y limbico (cingulado
anterior). La disrupcion de esos modulos podrian ser resultado de las
caracteristicas motoras, cognitivas y psiquiatricas en los estadios iniciales de la

Corea de Huntington.

Los nucleos basales son grupos celulares que se encuentran en el interior
del hemisferio cerebral. Aunque no se consideran estrictamente como tales, el
nucleo subtalamico, la sustancia negra y el nucleo segmentario pedunculopontino
forman parte de las vias que recorren estos grupos celulares postencefalicos. En
conjunto, los nucleos basales y sus nucleos asociados actuan principalmente como
componentes de una serie de circuitos paralelos que nacen en la corteza cerebral,
pasan por los nucleos basales hacia el talamo y regresan nuevamente a la corteza

cerebral (ver figura 1).
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Figura 1. Corte coronal del cerebro que muestra las estructuras de los ganglios basales y

sus conexiones. Tomado de Rains (2004).
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La patofisiologia y la distonia asociada a la Corea de Huntington es
desconocida. Los ganglios basales conectan diferentes médulos lo cual sugiere que
es la principal via de salida del estriado, que puede ser dividido en vias directas que
proyectan a la sustancia negra pars reticulata (SNpr) y al segmento interno del
globo palido (GPi) y una via indirecta que proyecta al globo palido interno via el
segmento externo del globo palido (GPe) y el nucleo subtalamico (NST).
(Alexander, Delong y Strick, 2006). Tanto el complejo estriado GPi y GPe,
contienen proyecciones de GABA su principal neurotransmisor, sin embargo, las
proyecciones de la via directa estriatal GPi también poseen neuropéptidos
(sustancia P) y dinorfina como co-transmisor; mientras que la via indirecta estriatal
GPe solo tiene proyecciones de encefalina. Por tanto, la actividad de la via directa
posee un efecto inhibitorio del talamo sobre el nucleo palido e incrementa la salida
excitatoria hacia la corteza; la actividad indirecta resulta en un incremento de la
inhibicion del talamo y reduce la excitacion de la salida desde la corteza. Por ende,
se ha postulado que la Corea es resultado de la reduccion en la actividad de la via

indirecta. (Ver figura 2) (Hedreen y Folstein, 2000).

Fig. 2. Modelo de la conectividad de las vias directas e indirectas de los ganglios basales.
Tomado de Andrews y Brooks (2005). Sustancia negra pars reticulata (SNpr) globo
palido interno (GPi) globo palido externo (GPe) nucleo subtalamico (NST).
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Para comprender los nucleos basales es imprescindible tener en cuenta
cuatro conceptos fundamentales. Primero, su lesidén a sus afecciones provocan una
desorganizacion de los movimientos y también pueden ocasionar defectos
importantes en otras actividades nerviosas, como las funciones cognitivas, la
percepcion y el razonamiento. Segundo, los nucleos basales se dividen anatomica
y funcionalmente en circuitos paralelos que procesan tipos diferentes de
informacion importantes para la conducta. Tercero, sus funciones se llevan a cabo
basicamente a través de desinhibiciones. Cuarto, sus enfermedades pueden
describirse como perturbaciones de las interacciones neuroquimicas entre los
diferentes elementos que componen los nucleos basales. Estas relaciones no
dependen solamente de los neurotransmisores sino también de las caracteristicas
de sus receptores, de la localizacién de la sinapsis y de las demas sefales

recibidas por estas células (Alexander, Delong y Strick, 2006).

Los nucleos basales se dividen clasicamente en una porcion dorsal y otra
ventral. Los nucleos dorsales son el caudado y el putamen (forman juntos el
neoestriado) y el globo palido (que constituye el paleoestriado). A ellos se asocian
la sustancia negra, el nucleo subtalamico y la formacion reticular parabranquial de
la protuberancia (que contiene el nucleo segmentario pedunculopontino). Los
nucleos ventrales se encuentran debajo de la comisura anterior y estan formados
por la sustancia /nnominata, el nucleo basal de Meynert, el nucleo acumbens y el
tubérculo olfatorio. Esta region ventral esta relacionada intimamente con parte de la

amigdala y el area tegmental ventral (Rains, 2004).
Funcion de los ganglios basales.

Gran parte de las evidencias disponibles sugiere que los ganglios basales
participan en el control motor. Por otro lado, cierta informacidén reciente sefala

posibles contribuciones en las funciones cognoscitivas y emocionales. Se ha

postulado que la funcion motora es desarrollada por los circuitos motores y
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oculomotores, la funcidén cognoscitiva por los circuitos prefrontales y las emociones

por el circuito limbico (Savage, 2004).

El conocimiento del papel que juegan los ganglios basales en los humanos
se ha estudiado por medio de los sintomas conductuales y cognitivos que se
presentan en dos tipos de padecimientos neurodegenerativos: la enfermedad de
Parkinson y la Corea de Huntington, las cuales afectan a dichas estructuras. Las
anormalidades motoras que presentan estos dos tipos de enfermedades, llevaron a
concluir que los ganglios basales son estructuras importantes para el control del
movimiento. Sin embargo, es evidente que la enfermedad se acompafia mas que
simplemente de déficit motores, con alteraciones en los dominios cognoscitivos y

psiquiatricos (Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002).

Los ganglios basales, juegan un papel importante en diversas funciones
como el control del movimiento, el feedback sensorial, atencion, percepcion visual y
aprendizaje. Los hallazgos anatémicos confirman que dichos nucleos proyectan a
diversas regiones corticales, en especial las areas las cuales nuevamente envian la
informacion de regreso. Recientemente, se ha propuesto que realizan funciones de
control ejecutivo como la toma de decisiones, seleccion de movimientos, flexibilidad
cognitiva y memoria de trabajo (Brown, Schneider y Lidsky, 1999; Rains, 2004). Las
lesiones a los ganglios basales invariablemente resultan en cambios del
funcionamiento prefrontal en virtud de la eliminacion de un importante recurso
aferente de informacién, mientras que el dano prefrontal produce dificultades
similares en los ganglios basales por la pérdida de los /nputs corticoestriatales. A

continuacion se describen las funciones mas importantes.

1. Funcion motora.

Los estudios en animales incluyen la estimulacion, ablacion y registro de

unidad simple. Los efectos de la estimulacion varian de acuerdo con la velocidad,

13



intensidad y patron de estimulacién. Las anormalidades comprenden movimientos
circulares y de rotacion de la cabeza en direccion opuesta, flexion contralateral de
las extremidades, suspension abrupta de la conducta motora, movimiento de
chupeteo, masticacion o deglucion y modificacion de los movimientos inducidos por

la corteza cerebral (Rains, 2004).

Los efectos del dafo al estriado sugieren afeccidn en la orientacion a los
estimulos y la iniciacién y control de movimiento. Las lesiones bilaterales en el
nucleo lenticular en los seres humanos se relacionan con conducta motora
obsesiva-compulsiva y movimientos elementales estereotipados. La ablacién palidal

unilateral no tiene efectos motores o conductuales o son muy discretos.

2. Funcion reguladora

Otra funcion de los ganglios basales es la regulacion del procesamiento
sensoriomotriz. De acuerdo con la hipétesis de la regulacion, en sujetos normales
las aferencias dopaminergicas (inhibitorias) y corticales sensoriomotrices
(excitatorias) al estriado estan en equilibrio fisiologico. De esta manera, las
eferencias inhibitorias del palido regulan el acceso sensoriomotriz (Lawrence,
Sahakian y Robbins, 2002). Por ejemplo en la enfermedad de Parkinson, la pérdida
de dopamina (inhibitoria) permitira la facilitacién cortical para estimular con libertad
las eferencias inhibitorias de los ganglios basales. Esto limita el acceso de la
informacion sensorial al sistema motor y disminuye la actividad motora

(hipocinesia).

3. Funcion cognoscitiva

Ademas de su participacion en el control motor, los ganglios basales sirven a

las funciones cognoscitivas. Las lesiones del circuito prefrontal dorsolateral resultan

en deficiencias en pruebas que requieren memoria espacial. Estudios recientes
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sugieren que los ganglios basales desempefian una funcidn en la memoria
diferente de la mediada por el hipocampo y el diencéfalo. Por otro lado, las lesiones
del circuito orbitofrontal lateral interfieren con la capacidad para realizar cambios
apropiados en la conducta. Otras alteraciones Neuropsicologicas observadas en
lesiones de estos nucleos pueden relacionarse, de manera esquematica con la
afectacion de cada uno de los tres grandes circuitos. Pueden provocar trastornos
del control ejecutivo y de la programacion de actos motores, un estado de
irritabilidad-agitacion-desinhibicion o incluso, un estado de apatia-abulia. Los
trastornos cognoscitivos afectan a las funciones del control ejecutivo,
independientemente de la localizacidon de la lesion en el interior del nucleo caudado.
Un sindrome frontal con apatia-abulia puede asociarse a lesiones bilaterales

localizadas en el globo palido (Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002).

Las lesiones en el circuito prefrontal ipsilateral en seres humanos se vincula
con trastornos cognoscitivos en la esquizofrenia, corea de Huntington y enfermedad
de Parkinson. Lesiones en el circuito orbitofrontal lateral se relacionan con conducta
obsesivo-compulsiva. En la enfermedad de Huntington (en la que la lesion se
encuentra en el nucleo caudado) pueden observarse manifestaciones que
corresponden a la implicacion de los tres circuitos cognoscitivo-emocionales
frontosubcorticales. Asi, convergen algunos argumentos para relacionar los
trastornos comportamentales de las lesiones de los nucleos grises centrales con
una disfuncidén de los circuitos frontosubcorticales, tal como sugieren los estudios
isotdpicos cuando puntualizan un hipometabolismo prefrontal asemeja al concepto

de diasquisis (Savage, 2004).

Funcion emoftiva y motivacional

El papel de los ganglios basales en la emocion y motivacion no esta bien

definido como en las funciones motoras y cognoscitivas (Rains, 2004). Se cree que

15



el circuito limbico puede participar en los procesos emocionales y motivacionales y

la génesis del sindrome de Tourette.

d) Disfuncion cognitiva en la enfermedad de Huntington

En el caso de la Corea de Huntington, la progresiéon de las lesiones
condiciona un patron mas o menos caracteristico de sintomas, muy resumidamente
podrian describirse los siguientes: trastorno motor, deterioro cognitivo vy
alteraciones del comportamiento. Estos trastornos se van haciendo cada vez mas
graves de forma tal que llegan a discapacitar al paciente. Con mayor frecuencia los
sintomas aparecen en el adulto joven, entre la tercera y la cuarta década y
progresan durante 10 o 25 afos. Sin embargo, una cuarta parte de los casos son
de inicio juvenil (antes de los 20 afos) o de inicio senil (después de los 50 afnos).
En los casos de inicio juvenil y de inicio senil existen peculiaridades clinicas

genéticas y anatomopatoldgicas (Reich, 1997). (Ver cuadro 1).

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas y genéticas del inicio juvenil y tardio de la enfermedad de

Huntington. "CAG: poliglutaminas.

Inicio juvenil Inicio tardio
Epidemiologia Predominio herencia paterna Predominio herencia
materna
Genética Expansiones *CAG en rango alto | Expansiones rango *CAG en
rango bajo
Trastorno motor Sindrome rigido-acinético Corea leve o moderada

Escasa corea

Otros Sin otros trastornos al inicio
Deterioro cognitivo Retraso intelectual Alteracién cognitiva
Discapacidad funcional Grave Ligera
Evolucién Deterioro rapido Poca progresién
Neuropatologia Cambios intensos Cambios leves
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El deterioro cognitivo puede comenzar en paralelo con los sintomas motores
o precederlos en el tiempo. Las alteraciones cognitivas suelen ser leves en estadios
tempranos y solo en fases avanzadas producen discapacidad funcional suficiente
como para caracterizar un sindrome demencial (Lawrence, Sahakian y Robbins,
2002; Andrews y Brooks, 2005).

Las alteraciones cognoscitivas que mas consistentemente se han
encontrado son los problemas visuoespaciales, de memoria y de funcionamiento
ejecutivo. Las alteraciones visuoespaciales pueden aparecer en las etapas
tempranas y afectar la ejecucion de pruebas con y sin requerimientos motores y
test verbales como la denominacioén por confrontacién (Redondo-Vergé, 2001). En
general estan mas afectadas las funciones manipulativas que las verbales (ver mas

adelante cuadro 2).

La demencia se caracteriza por un perfil subcortical en el que destacan una
disfuncion prefrontal precoz, el cual exhibe déficit en tareas como memoria de
trabajo, la atencidén dividida y planeacion (llamado sindrome disejecutivo) vy
alteraciones visuoespaciales. Se observan ademas bradifrenia, defectos de
atencion, planificacion y secuenciacién, perseveracion, deterioro de la memoria. El
lenguaje suele estar conservado, excepto por dificultades en la articulacion. Hay
controversia acerca de si esas caracteristicas cognitivas tempranas son resultado
de la deaferentacion del caudado hacia las areas prefrontales o si constituyen una
patologia cortical per se. La extension de la patologia prefrontal en la Corea de
Huntington es desconocida, debido a la falta de datos posfmortem (Hersch y
Ferrante, 1997).

Con la progresion de la enfermedad aparecen alteraciones en el ambito de la
formacion de conceptos y capacidad de abstraccidn, en la planificacién,
organizacion y ejecucion de actividades complejas, asi como dificultad para iniciar

actividades espontaneamente y para comprender situaciones sociales sutiles o
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complejas. A la acentuacion de los problemas de atencion, de la indiferencia de la
inactividad y de la pérdida de interés se anade la disartria y la dificultad de la
comunicacion se hace cada vez mas evidente (Redondo-Vergé, L. 2001; Redondo-

Vergé, Brown y Chacoén, 2001).

Cuadro 2. Resumen de las principales caracteristicas Neuropsicoldgicas en la Corea de

Huntington.

Funcion cognoscitiva

Lenguaje

Aspecto motor

Alterado, marcada disartria.

Comprension

Denominacion

Normal
Relativamente normal,
discretas dificultades para

acceder al almacén lexical.

Fluencia verbal Alterada
Habilidades visuoespaciales Alteradas
Funcion efecutiva Alterada, impacta  otras

funciones cognitivas.

Memoria

Aprendizaje

Alterado

Recuerdo libre

Alterado

Recuerdo diferido

Medianamente alterado

Retencion Normal/medianamente
alterado

Reconocimiento Normal

Recuerdo con claves semanticas | Normal

18



1. Trastornos de la memoria

La memoria es probablemente el dominio cognitivo mas caracterizado en la
enfermedad de Huntington e incluye: dificultades para aprender, alteracién en la
evocacion de informacion por recuerdo libre, el cual mejora desproporcionadamente
con claves o por reconocimiento, conservacion de la informacién y decremento en
el uso de estrategias organizacionales (p.e. organizacion semantica). Este patron
de funcionamiento de la memoria ha permitido proponer que la alteracion en el
recuerdo demorado refleja la dificultad para poner en marcha estrategias de
recuerdo sistematico. Los problemas de evocacion, pueden subrayar deficits para
acceder a la informacion de la memoria semantica, afectando la ejecucion de
pruebas de fluencia verbal y denominacién por confrontacion. Por otro lado, existe
evidencia de que la memoria visual estd mas afectada que la memoria verbal, ya
que los sujetos no obtienen mejorias en pruebas de reconocimiento (Albert,
Feldman y Willis 1980).

Las personas con Corea de Huntington muestran déficit en la memoria
explicita, que se manifiesta por la dificultad del aprendizaje y la retencion de la
informacion. Existe una alteracion en la memoria episddica y la memoria a largo
plazo debido principalmente a la ineficiencia en los procesos de recuperacion y en
menor grado a trastornos en la codificacion de la informacion. Hay limitacién en la
adquisiciéon de informacion, dificultad importante en el recuerdo de detalles
provenientes de la memoria a corto o largo plazo ya sea verbal o visual, sin
embargo, los pacientes pueden ser capaces de recuperar la informacion después
de dias u horas. En algunos ocasiones la memoria de procedimientos esta alterada,

afectandose también el efecto de facilitacion (Redondo-Vergé, 2001).
La memoria de trabajo, que también se encuentra alterada en la enfermedad

de Huntington, se define como la habilidad de mantener en linea la informacién de

manera tal que permita manipularla y guiar la conducta. La memoria de trabajo es
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una funcion fundamental del cértex frontal y esta especializada de acuerdo al

dominio del tipo de informacion ya sea verbal o espacial (Andrews y Brooks, 2005).

La memoria se encuentra muy afectada desde las fases iniciales de la
padecimiento, lo que hace pensar que la memoria pueda ser un signo focal de valor

diagnostico en esta enfermedad (Pillon, Deweer y Agid, 2000).

2. Alteracién de las funciones visuoespaciales

Las personas afectadas muestran un deterioro evidente de las funciones
visuoconstructivas, el cual refleja la progresion de la enfermedad. El I6bulo temporal
es una estructura integrante de los circuitos corticoestriatales, en él se encuentran
areas que desempeinan un papel importante en el procesamiento visual en tareas
que requieren la memorizacion de patrones visuales complejos o el reconocimiento
de ciertas expresiones faciales. Estas alteraciones se han atribuido a la afectaciéon
de la cola del caudado que proyecta a las regiones temporales y a la reduccién de
los receptores dopaminérgidos D1 en los lobulos temporales (Redondo-Vergé,
2001).

Los enfermos con Corea de Huntington no tienen apraxia (entendida como
habilidades en el vestirse y realizacion de secuencias de actos complejos) no
obstante, se ha descrito apraxia constructiva y en estadios avanzados la afectacion
de todas las tareas propias del |6bulo parietal derecho. Existen claras alteraciones
visuoespaciales que tienen un claro componente motor (rompecabezas, cubos)
como tareas que no lo tienen (comparar objetos de distintas formas y tamafos).
Ademas, presentan dificultades para identificar diferentes posiciones en el espacio

(Redondo-Vergé, Brown y Chacén, 2001).
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3. Disfuncion ejecutiva

El término funcion ejecutiva y funcionamiento frontal, frecuentemente son
utilizados como sinénimos. Sin embargo, no hay necesariamente una equivalencia
entre éstos dos términos. Las funciones ejecutivas definidas como el conjunto de
procesos que sirven para optimizar la ejecucidén en tareas complejas con muchos
componentes cognoscitivos o conductuales, no puede estar adscrita como una
simple region anatémica. En otras palabras, dicho funcionamiento descansa sobre
multiples circuitos neurales, los cuales se especializan en diversos subprocesos
incluidos bajo la rubrica de funciones ejecutivas (Redondo-Vergé, Brown y Chacdn,
2001; Manly, Hawkins, Evans, Woldt y Robertson, 2002).

Las alteraciones que pueden surgir tras una lesidén del I6bulo frontal son muy
variadas e incluyen, las cognoscitivas (como el sindrome disejecutivo) emocionales,
mnésicas, motoras, de personalidad y de conducta. Tal pluralidad de sintomas
encuentran su fundamento en las multiples funciones integrativas superiores que
cumple este Iobulo y en la complejidad de sus asociaciones con otras zonas
cerebrales corticales y subcorticales (Manly, Hawkins, Evans, Woldt y Robertson,
2002). Los sintomas dependientes de alteraciones lobares no estan representados
unicamente en las demencias de patron cortical (p.e. la enfermedad de Alzheimer)
ya que se ha demostrado que los signos de frontalidad estan bien representados en
las demencias de patron subcortical (Rodriguez-del Alamo, Catalan-Alonso y
Carrasco-Marin, 2003; Savage, 2004).

Los déficit en las funciones frontales estan ampliamente documentados en
pacientes con la enfermedad de Huntington (Brown, Schneider y Lidsky, 1999;
Feigin y Zgaljardic, 2002; Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002; Halliday,
McRitchie, Macdonald, Double, Trent y McCusker, 2003; Andrews y Brooks, 2005)
los enfermos muestran rigidez en sus conductas habituales, por lo tanto les es dificil

cambiar las rutinas. Su apariencia es de inercia y apatia. La conciencia de la
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enfermedad esta disminuida, a menudo ignoran los déficit motores e intelectuales y

las repercusiones son amplias en la vida profesional, familiar y personal.

El deterioro ejecutivo presente en la Corea de Huntington se manifiesta por
una alteracion en la memoria de trabajo que constituye una pieza importante del
funcionamiento ejecutivo y se halla estrechamente relacionada con la capacidad
para ejecutar las tareas de planificacion. Se ha propuesto que la corteza frontal
ventral se relaciona con los procesos de seleccion, comparacion y juicio de los
estimulos que radican en la memoria y la corteza prefrontal dorsolateral con la
manipulacion de la informacion. Los trastornos atencionales son frecuentes e
importantes en esta enfermedad y se traducen en impersistencia y perseveracion

de la respuesta (Redondo-Vergé, 2001; Redondo-Vergé, Brown y Chacén, 2001).

Las alteraciones en el funcionamiento ejecutivo en pacientes con Corea de
Huntington incluyen, dificultades en la planeacion, secuenciacion, memoria de
trabajo verbal/espacial, flexibilidad cognitiva, cambio de set y es ampliamente
aceptado que la disfuncidn ejecutiva representa el déficit central en este
padecimiento y que los problemas en las habilidades visuoespaciales y de memoria
son secundarios a éste. Por ejemplo, Pillon, Deweer y Agid (2000) concluyeron que
las alteraciones en la memoria reflejan las ineficientes estrategias de planeacion
que son criticas para codificar y recordar la informaciéon de manera efectiva. Por
otro lado Bondi y Kaszniak (2001) demostraron estadisticamente que las
alteraciones visuoespaciales y de memoria pueden ser explicadas si se consideran
los desempeios en los test de funcionamiento ejecutivo. Por ejemplo, en las
ejecuciones de la Figura Compleja de Rey Osterrieth (FCRO) se ha visto que no
existe una disfuncién visuoespacial y que la dificultad se centra en los aspectos
ejecutivos de la tarea, como la planeacion, organizacién y el cambio de set

atencional (Bondi y Kaszniak, 2001).
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Por otro lado, Patterson (2004) postuld que el trastorno de las capacidades
ejecutivas se relaciona con la alteracién de la memoria de trabajo y se manifiesta
en multiples situaciones de la vida diaria como busqueda de semejanzas o
diferencias entre dos objetos o ideas, en la organizacion de tares o proyectos en un
futuro (capacidad de planificacion) la evaluacién de la conducta en funcion de
normas o criterios (capacidad de juicio) y el reconocimiento o capacidad del propio

estado y la conciencia de estar enfermo.

Por tanto, existe evidencia consistente que soporta el efecto que posee la
disfuncion ejecutiva sobre otros procesos cognitivos en las demencias
subcorticales. De acuerdo a esto, la disfuncion espacial podria reflejar dificultades
para utilizar la informaciéon sensorial y planear e iniciar una conducta compleja,
mientras que los problemas de memoria son el resultado de la alteracion de los

aspectos estratégicos de la codificacion y el recuerdo.

La nocién que la Corea de Huntington representa alguna forma de sindrome
disejecutivo, tiene cierta validez ecologica, dado que los hallazgos revelan
dificultades en muchos pacientes para organizar su vida diaria y tener poca
flexibilidad cognitiva. Ademas de problemas en la memoria de trabajo, planeacién y
para alternar la atencion (Redondo-Vergé, 2001; Redondo-Vergé, Brown y Chacoén,
2001; Patterson, 2004).

4. Lenguaje

En el lenguaje se encuentra alterada la prosodia, la cual se caracteriza por
habla explosiva y disartrica, asi como por la pérdida de la resonancia normal, sin
embargo, no se presenta un cuadro afasico, aunque si puede aparecer una
marcada disartria. Dichos trastornos disartricos consisten en la dificultad para el

control de la duraciéon de las silabas, duracion de las pausas entre palabras y

23



duracion de las frases. Aunque el lenguaje esta ampliamente preservado, se
pueden observar déficit linglisticos en el sistema representativo Iéxico-semantico
que no son estrictamente linglisticos, sino que pueden ser atribuidos a una
dificultad en iniciar o mantener la busqueda semantica o a una incapacidad de
encontrar las estrategias de evocacion adecuadas. Se encuentra ademas, una
importante alteracion en la fluidez con consigna tanto fonética como semantica y

contrasta con las tareas de denominacién verbal por confrontacidon (Savage, 2004).

Modelo cognitivo

Redondo-Vergé (2001) propone un modelo cognitivo para explicar las
alteraciones cognitivas en la enfermedad de Huntington de acuerdo a diferentes
circuitos. La alteracion de la memoria de trabajo espacial y la planificacion se
atribuyen al circuito prefrontal, la alteracion en el desplazamiento atencional al
circuito visual y a la region frontopolar y el aprendizaje al circuito afectivo, cuya
porcion cortical esta constituida por el sistema limbico. El estriado parece
desempenfar una funcion esencial en la seleccion de la respuesta con relacion al
contexto en la que ésta se desarrolla. Cada circuito corticoestriatal se compone de
un gran numero de modulos organizados en paralelo. Estos modulos transportan
cierta informacién capaz de ser reconocida por las células espinosas estriatales, las
cuales pueden detectar la informacion que es relevante y desencadena una
descarga dirigida hacia una region cortical determinada, generalmente prefrontal,

que origina la accion o un plan determinado.

El procesamiento de la informacién en el estriado permite a las areas
corticales conocer que tipo de informacién sensorial o que patrén motor es
adecuado o relevante para un determinado contexto. El estriado parece
desempenar una labor de clasificacién de las aferencias corticales (memoristicas,

sensoriales o motoras) apropiadas al contexto. Una lesion en las estructuras que
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conforman estos circuitos puede dar lugar a un deterioro en la seleccion de la
respuesta en la memoria de trabajo, en la planificacion o en el mantenimiento o
desplazamiento atencional, tal como se observa en la enfermedad de Huntington
(Redondo-Vergé, 2001).

e) Alteraciones psiquiatricas y conductuales

Las alteraciones del comportamiento aparecen y evolucionan sin relacion
directa con el deterioro cognitivo. En una tercera parte de los casos los sintomas
psiquiatricos son la primera manifestacion de la enfermedad. Retraimiento, apatia y
tendencia al mutismo pueden ser los primeros sintomas de la enfermedad de
Huntington. También pueden desarrollarse una gran variedad de sindromes
psiquiatricos incluyendo cuadros depresivos e inhibitorios graves, alteraciones
emocionales bipolares, sindromes tipo esquizofrenia con alucinaciones y delirio,
alteraciones de personalidad y gran variedad de cambios menores (neurotiformes).
La severidad de la apatia es el rasgo comportamental que mejor se correlaciona
con la evolucion de la enfermedad. Es importante destacar las altas tasas de
suicidio en los pacientes con corea de Huntington (Gomez y Barquero, 2002 en

Grupo de Estudio de Neurologia de la Conducta y Demencias).

La enfermedad de Huntington es evidente por la presencia de movimientos
anormales, pero en general aparecen previamente los cambios en el humor y
capacidades intelectuales. Puede también iniciarse con un cuadro maniaco-
depresivo o un estado alucinatorio parecido a un episodio esquizofrénico. Las
alteraciones psiquiatricas son frecuentes. La depresion mayor tanto en su forma uni
como bipolar, puede ser el sintoma inicial de la enfermedad; puede presentarse
hasta 10 afos antes del inicio del resto de la sintomatologia, lo que apoya su
naturaleza no reactiva. Caracteristicamente se acompana de insomnio, anorexia,

pérdida de peso. Pueden presentarse alucinaciones auditivas o tactiles y delirios
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paranoides o celotipicos. ElI enfermo puede ser desconfiado, irritable, impulsivo,
exceéntrico, con religiosidad extrema, falso sentimiento de superioridad, extroversion
excesiva, apatia, falta de iniciativa y disminucion de la espontaneidad y de la
comunicacion. Falta de autocontrol manifestada como accesos de ira y tendencia al
alcoholismo y a la promiscuidad sexual. Las alteraciones de la personalidad pueden
revestir una gran severidad y observarse un trastorno explosivo intermitente
(Schoefeld, Myers y Cupples, 1984; Savage, 2004; Yale, 2004).

f) Genética

La corea de Huntington es una enfermedad poco comun ya que afecta a 1
en 10, 000 personas. Fue en 1993 cuando se identifico el defecto molecular
causante de la Corea de Huntington como una expansion andmala de tripletes CAG
en el gen /775 del brazo corto del cromosoma 4. Desde entonces, la prueba
genética proporciona el diagndstico definitivo. La mutacion es una expansion de la
repeticion de la poliglutamina (CAG). En la poblacion normal el numero de
repeticiones de la CAG varia en un rango de 6-35, mientras que en los individuos
afectados por la enfermedad de Huntington la repeticion varia de 40 a 121, con una
probabilidad cercana al 100% de desarrollar la enfermedad. Esta anomalia genética
se transmite de forma autosdbmica dominante de penetrancia completa. En general,
la transmisidn por via paterna produce las expansiones mas largas (Hemachandra,
Williams y Tagle, 2003).

El numero de tripletes CAG muestra una correlacion muy significativa con la
edad del comienzo de los sintomas, fundamentalmente porque los pacientes de
inicio juvenil presentan las expansiones mas largas. Aunque exista una gran
variabilidad en la edad de inicio para pacientes en el rango de expansiones CAG
mas frecuentes (de 40 a 44 tripletes) el estudio de grandes grupos de pacientes con

Corea de Huntington ha permitido definir la ecuacion log10 edad de inicio = numero
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de tripletes CAG, como la que proporciona una prediccion mejor de la edad de
inicio segun el numero de tripletes. Andrews y Brooks (2005) observaron que la
longitud de esa repeticion CAG correlacionaba con la edad de establecimiento de la
enfermedad, la expansion de la neuropatia y muerte. La expansion y repeticion de
la CAG codifica una anormal expansion de la poliglutamina en la huntingtina, la
proteina producto de la /775. La funcion de la huntingtina es desconocida, pero esta

es obviamente expresada.

Actualmente se desconoce el mecanismo por el cual el defecto molecular
ocasiona el fenotipo patolégico. ElI gen /775 codifica una proteina llamada
huntingtina cuya funcién es aun desconocida. La mutacion con la expansiéon de
tripletes produce una proteina con repeticiones extra de poliglutaminas. Se piensa
que el defecto patogénico de la mutacion se produce por una funcién anémala de la
proteina mutada (Hemachandra, Williams y Tagle, 2003; Harper y Sarfarazi, 2003;
Andrews y Brooks, 2005).

El como la huntingtina deriva en una neurodegeneracion anormal es todavia
desconocido. Muchos desordenes neurodegenerativos tienen una expansion
anormal de la repeticién de las secuencias de la CAG que incluyen, las ataxias
espino-cerebelosas y las atrofias dentado-rubro-palido-luysian (Andrews y Brooks,
2005). La huntingtina se expresa ampliamente y en la actualidad no se sabe la
razon por la cual la degeneracion celular se produce de manera selectiva en unas

estructuras determinadas (Duyao, Ambrose y Myers, 2002).

Actualmente la prueba genética permite el diagndstico de portador en
personas todavia presintomaticas y por lo tanto, la prediccion definitiva de padecer
la enfermedad si se vive el tiempo suficiente. Por ejemplo, cada nifio de un padre
afectado, tiene una probabilidad de 50-50 de portar y posteriormente desarrollar la
enfermedad (Yale, 2004).
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Generalmente las familias portadoras de la enfermedad de Huntington son
pequenas y fragmentadas, donde los miembros clave estan muertos o estan poco
disponibles (Harper y Sarfarazi, 2003). Se calcula que solo el 5-10% de las
personas en riesgo decide realizarse el test predictivo. La recomendacion para
realizarse este test plantea innumerables cuestiones éticas. En la practica, los tests
predictivos arrojan tres tipos de problemas éticos: el primero concierne a la
precision del test y la posibilidad de realizar predicciones inexactas; el segundo se
refiere a que probablemente aquellos identificados como posibles portadores
puedan ser incapaces de lidiar con este conocimiento y finalmente a las ganancias
secundarias que puedan conseguirse con este conocimiento (Craufurd y Harris,
2000).

Los tests predictivos prometen grandes beneficios a aquellos quienes no son
portadores, sin embargo, en aquellas que si lo son, se ha visto que se encuentran
en alto riesgo de presentar depresion y cometer suicidio. La prevalencia de
desordenes psiquiatricos es alta en aquellos quiénes subsecuentemente
desarrollan corea y del incremento de la prevalencia de suicidio en familias en

riesgo (Dewhurst, Oliver y McKnight, 1970; Schoefeld, Myers y Cupples, 1984).

Como se ha mencionado anteriormente, la Corea de Huntington es un
padecimiento hereditario, intratable, progresivo y eventualmente letal, por tanto, el
diagnostico de la enfermedad provoca en el paciente un prolongado estado de
angustia, sin embargo mucha de esta “carga” recae sobre los familiares del
enfermo, quienes deben lidiar con el deterioro fisico y mental de la persona,
ademas de vivirse como individuos en riesgo de heredar el padecimiento
(Dewhurst, Oliver y McKnight, 1970; Mace y Rabins, 1988; Morales-Virgen y
Gutiérrez-Robledo, 2006). Es importante sefialar que la edad en la cual se da la
presentacion del padecimiento significa que muchas de aquellas personas
desconocen su estado genético, hasta después que han completado su familia y

por tanto heredado la enfermedad. Por ende, un test predictivo para detectar a los
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portadores del gen de la Corea de Huntington después del establecimiento de los
sintomas puede ofrecer muchas ventajas a aquellos individuos en riesgo; por
ejemplo, los no portadores pueden estar libres de dudas de desarrollar la
enfermedad y los portadores de decidir con base en ello, con respecto a sus metas
u objetivos a futuro como tener hijos (adopcion) aborto, eleccidn de carrera y la
preparacion emocional y financiera antes de que ocurra el establecimiento de los

sintomas (Craufurd y Harris, 2000).

g) Estudios de imagen

Como se menciond anteriormente, la enfermedad de Huntington esta
neuropatoldégicamente caracterizada por un deterioro progresivo del estriado, el
cual es en las fases iniciales, particularmente prominente en la cabeza del nucleo
caudado y que posteriormente incluye la pérdida de células corticales en los |6bulos
frontales. Un numero de estudios estructurales con TAC (Tomografia Axial
Computada) o IRM (Imagen por Resonancia Magnética) confirman la importancia
de la atrofia estriatal y frontal en la Corea. Ademas, dichos cambios en el estriado
han sido demostrados en los primeros estadios de la enfermedad y aun en sujetos

asintomaticos de alto riesgo portadores del gen.

El estudio y seguimiento de los portadores asintomaticos del gen de la Corea
de Huntington, ha permitido observar que las alteraciones cognitivas mas
incipientes, se observan en test neuropsicologicos que exploran funciones
prefrontales. Por otro lado, los estudios con PET (del inglés Tomografia por Emision
de Positrones) suelen mostrar alteraciones en individuos presintomaticos,
especialmente en aquellos que mas cerca estan de su probable edad de inicio de

los sintomas clinicos (Feigin y Zgaljardic, 2002).

29



Los estudios con TAC han demostrado que los indices de la atrofia del
caudado correlacionan con mediciones de funciones cognitivas como, memoria,
habilidades visuoespaciales y funcionamiento ejecutivo (Albert, Feldman y Willis,
1974 en Savage, 2004).

Los primeros estudios con PET mostraron que los pacientes en etapas
iniciales tenian una reduccion del metabolismo de la glucosa en el complejo
estriado. Las puntuaciones clinicas de la capacidad funcional, bradicinesia, rigidez y
demencia correlacionaban con el hipometabolismo del nucleo caudado, aquellos
con corea y anormalidades del movimiento de los ojos, con el hipometabolismo del
putamen y aquellos con distonia correlacionaban con hipometabolismo talamico.
Por otro lado, las mediciones con PET del metabolismo cortical son normales en las
fases pre-clinicas de la enfermedad, posteriormente se desarrolla un
hipometabolismo extensivo en las areas prefrontal y parietal inferior.
Adicionalmente, muchos estudios han demostrado que la proporcion de familiares
en riesgo de desarrollar la enfermedad tienen una reduccion significativa del

metabolismo de la glucosa en el estriado (Kuwert, 1990; Andrews y Brooks, 2005).

Estudios funcionales y estructurales han intentado determinar si los déficit
precoces que son evidentes en los test neuropsicologicos pueden ser resultado de
la patologia estriatal o cortical. Mediante el SPECT (Tomografia Computarizada por
Emisidon de Fotones) se han demostrado correlaciones positivas entre la puntuacion
del Mini-Mental-State-examination (MMSE) y reducciones en el flujo sanguineo de
las regiones fronto-temporales, frontales y del nucleo caudado. Las ejecuciones en
tareas especificas del “lobulo frontal” (p.e. Wisconsin Card Sorting Test/WCST)
mostraron correlacién con el flujo sanguineo del nucleo caudado, mientras que la
memoria de reconocimiento, lenguaje y alteraciones perceptuales, estuvieron
correlacionadas con la hipoperfusidn de zonas corticales mas que estriatales
(Kuwert, 1993; Weeks, 2006). El incremento de la discapacidad fisica y el decline

de las actividades de la vida diaria correlaciona con déficit en la perfusiéon y el
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volumen del putamen en pacientes con la enfermedad de Huntington (Halliday,
McRitchie, Macdonald, Double, Trent y McCusker, 2003) mientras se ha visto que,
el metabolismo en el caudado se correlaciona significativamente con la capacidad
funcional como las actividades de la vida diaria, el funcionamiento ocupacional y la

habilidad para manejar las finanzas (Weeks, 2006).

Con estudios de neuroimagen funcional utilizando fluorodesoxiglucosa (FDG)
y PET se han encontrado importantes cambios en el estriado. Dichos estudios han
demostrado decremento en el metabolismo de la glucosa del caudado durante las
primeras fases de la Corea de Huntington con la presencia de un metabolismo
cortical normal. Dichas anormalidades son mas probables de ser encontradas en el
caudado que en el putamen durante las primeras fases de la enfermedad.
Decrementos significativos en el metabolismo también se han encontrado en

portadores asintomaticos (Weeks, 2006).

Por otro lado, los estudios con PET han mostrado un metabolismo cortical
normal, en las primeras etapas de la enfermedad de Huntington, pero conforme el
padecimiento progresa, el hipometabolismo del I6bulo frontal se hace evidente.
Dicho hipometabolismo se cree es resultado de la combinacion del /nput ganglios
basales-talamo-cortical; el cual es secundario a la patologia de los ganglios basales
y de la neurodegeneracion del coértex cerebral. Obviamente no todos los cambios
cognitivos observados en la Corea de Huntington estan relacionados con la
patologia del cuerpo estriado. La patologia frontal y de otras regiones corticales
pueden contribuir a los déficit de las funciones cognitivas conforme la enfermedad
progresa, sin embargo, es probable que las primeras alteraciones
neuropsicoldgicas resultan de la disfuncidén estriatal y la disrupcion de los mddulos
asociativos que conectan a los ganglios basales con areas prefrontales. Por tanto,
el trasplante de células estriatales y la neuroproteccidn estriatal podrian retrasar o

revertir las alteraciones cognitivas y motoras (Lawrence, in press).
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lll.  INTERVENCION COGNITIVA EN LA DEMENCIA

Durante mucho tiempo, debido en parte a la inexistencia de una vision
globalizadora de las personas con demencia, asi como de cierto escepticismo
terapéutico sobre la infravaloracion de las capacidades residuales, los tratamientos
no farmacolégicos se redujeron a una atencién socio-asistencial sin fines
terapéuticos. Hoy todavia en muchas instituciones dichas intervenciones son
planteadas como actividades de ocio o de asistencia, que carecen de disefo,
planificacién, implantacion y seguimiento por parte de personal no capacitado
(Drake, 2006).

Por otro lado, la creciente incidencia del sindrome demencial primario en los
paises desarrollados y la ausencia de un tratamiento curativo, ha provocado el
nacimiento de diferentes vias de investigacion y manejo que hacen referencia a la
intervencidn en la demencia, que si bien no consigue efectos curativos, puede
ejercer una funcién paliativa-rehabilitadora en el amplio sentido de la palabra. En el
marco de estos campos de intervencion es habitual encontrar la division en dos
modalidades de tratamiento: el farmacoldgico y el no farmacolégico (Patterson,
2004). Esto no quiere decir que ambas indicaciones sean yuxtapuestas sino que,

por el contrario ambos deben considerarse de la misma importancia.

Las llamadas intervenciones psicosociales (entrenamiento cognitivo,
estimulacion cognitiva, rehabilitacion cognitiva) o también llamado tratamiento no
farmacologico, son estrategias basadas en el fundamento cientifico de la
neuroplasticidad que combinadas entre si y reforzadas por el tratamiento
farmacologico intentan influir de una forma positiva en la evolucion del sindrome
demencial. Recientemente, Erostegui (2000) demostrd que las estructuras y redes
cerebrales pueden ser modificadas potencialmente bajo ciertas circunstancias

apropiadas, como la rehabilitacién o la estimulacion. La plasticidad, puede apoyar la
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explicacion al fendbmeno de aprendizaje y es por ahora una de las formas de

abordaje de las enfermedades psiquiatricas y neurologicas de origen funcional.

La plasticidad neuronal es la propiedad del sistema nervioso central (SNC) de
cambiar, modificar su funcionamiento y reorganizarse, en compensacion ante
cambios ambientales o lesiones (Gomez-Fernandez, 2000). La plasticidad puede
apoyar la explicacion al fendmeno de aprendizaje y es por ahora una de las formas
de abordaje de las enfermedades psiquiatricas y neurologicas de origen funcional
(Reuter-Lorenz, 2002).

La plasticidad y las reservas cognitivas pueden ser en parte mantenidas y
restauradas aun si un proceso degenerativo esta presente. Goldman (1995) puso
en evidencia la capacidad que tienen las neuronas lesionadas para regenerarse y
establecer nuevas conexiones. Demostré que existe neuroplasticidad en el cerebro
anciano, incluso en el demente, si bien en menor intensidad. Las mediciones de la
plasticidad en las personas de edad avanzada, es una herramienta valida para
identificar individuos con alto riesgo de presentar demencia, ya que se ha visto que
continuan teniendo la capacidad para aprender, lo que es suficiente para mantener
su funcionamiento cognitivo si una intervencion sistematica le es proporcionada
(Calero y Navarro, 2004). Es evidente que en las fases de elevado deterioro
cognitivo, la neuroplasticidad sera nula debido a la gran perdida de masa neural,
desarborizacion sinaptica y bloqueo de neurotransmisores (Goldman y Plum, 2000;
Carr, Harrison, Evans y Stephens, 2005).

A partir de los 60 afos y en especial en los 70 se produce una notable
reduccion del volumen cerebral (Calero y Navarro, 2004) sin embargo, este hecho
puede compensarse con la creacidn de nuevas sinapsis y conexiones. En sujetos
de edad avanzada, se ha podido observar a través de estudios de neuroimagen
funcional con PET, un aumento de la actividad de la insula, en el cuneus, el

precuneus y en el cortex prefrontal izquierdo, representando un proceso
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compensatorio que permite tener vias cognitivas alternativas sean o no eficaces
para el desempefo de una determinada actividad (Cabeza, Grady, Nyberg,
Mcintosh, Tulving, Kapur, Jennings, Houle y Craik, 1997). En otro estudio realizado
por Imagen de Resonancia Magnética Funcional (IRMf) se observé que la memoria
implicita, incluido el priming puede estar preservado en el envejecimiento y en la
demencia, aun cuando la memoria explicita se encuentre alterada (Lustig y
Buckner, 2004).

La adaptacién del Sistema Nervioso Central (SNC) a la situacién de dafio
cerebral se ha podido corroborar mediante estudios de neuroimagen funcional
utilizando técnicas de SPECT, PET e IRM funcional. La rehabilitacion cognitiva
favoreceria el proceso de plasticidad neuronal. En un estudio realizado por
Baatsch, Jobe, Sychra y Blend (2004) los autores encontraron un incremento del
flujo sanguineo cerebral objetivizado mediante SPECT cerebral durante el periodo
de rehabilitacion cognitiva seguida por sujetos con dafo cerebral secundario a
traumatismo craneoencefalico (TCE). Es importante sefalar que esta
neuroplasticidad esta presente en sujetos ancianos e incluso en los procesos
degenerativos en sus fases inicial y moderada, aunque en menor medida
(Goldman y Plum, 2000).

Por ejemplo, en pacientes con enfermedad de Alzheimer, se ha demostrado
a través de técnicas de sustraccion con imagenes adquiridas por PET, que éstos
pacientes muestran una activacion del cértex prefrontal dorsolateral y alrededores
del cortex témporo-parietal diferente y superior a sujetos sanos de la misma edad
en una tarea de memoria audioverbal, siendo indicativo de una reorganizacion
funcional en un intento de compensar la neurodegeneracion propia de la
Enfermedad de Alzheimer (Becker, Mintun, Aleva, Wiseman, Nichols y Dekosky,
2006).
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Sin embargo, a pesar de contar con datos prometedores en cuanto a la
efectividad de las aproximaciones cognitivas en el tratamiento de las demencias,
las dificultades metodoldgicas continian estando presentes y siguen siendo uno de
los mayores problemas en este campo, debido a que la atencion de los enfermos
con demencia solo reciben tratamiento farmacologico y terapia ocupacional, que si
bien son efectivas, no impactan sobre las areas funcionales y cognitivas de los
pacientes. Sloane, Lindeman, Phillips, Moritz y Koch (2000) analizaron ocho
estudios realizados entre 1985 y 1994 sobre la eficacia de diversos programas de
estimulacién desarrollados en unidades de cuidados especiales para personas con
EA y constataron que los errores metodologicos estaban presentes aunque no eran
tan graves como en los primero trabajos hechos en la década de los 70. Aun asi,
existen muchos trabajos que demuestran que la estimulacion continuada de una
persona afectada de demencia retarda el proceso neurodegenerativo caracteristico
de la enfermedad. Por ejemplo, Backman (2001, citado en Cacabelos, Frey,
Nishimura y Winblad, 2002). Por este motivo es necesario seguir investigando por
esta via ya que demostrar la eficacia de dichos programas significa apoyar
cientificamente el valor y el beneficio de las intervenciones psicosociales que no
solo mejoran al paciente cognoscitivamente sino que permiten un espacio de

relacion socioafectiva para el paciente y la familia.

La rehabilitacion cognitiva ha demostrado ser eficaz en los trastornos
asociados al envejecimiento y en enfermedades degenerativas como las
demencias. En esta ultima, se ha planteado que el objetivo de la rehabilitacién es
retrasar el avance de la enfermedad mas que la recuperacion de la funcién danada
(Tarraga, 1998). Por ello muchas veces se prefiere el término estimulacion cognitiva
en vez de rehabilitacion para aludir al tratamiento de estos pacientes, ya que ante la
imposibilidad de mejorar las funciones deterioradas se busca mantener y fortalecer
el funcionamiento actual para evitar un deterioro mayor. Sin embargo, si se utiliza
una definicion mas amplia del término “rehabilitacién cognitiva” tal como la plantea

Wilson (1997) se vera que es totalmente legitimo hablar de rehabilitacion en el caso
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de las demencias. Wilson define la rehabilitacion cognitiva como toda estrategia o
técnica de intervencion que se proponga posibilitar a los pacientes y sus familias a
vivir con, manejar, reducir o sobrellevar las alteraciones. El debate acerca de la
definicion de la palabra “rehabilitacion” en el campo de las demencias provee
acuerdos en el hecho que, la recuperacion del exceso de discapacidad o
prevencion de la pérdida residual de la funcionalidad puede ser considerada como

rehabilitacion (Boccardi y Frisoni, 2005).

Caracteristicas y métodos de intervencién cognitiva

La rehabilitacion neuropsicolégica en la demencia hace referencia a todos
aquellos métodos y estrategias (p.e. Terapia de Orientacidén a la Realidad, Terapia
de reminiscencia, entrenamiento o estimulacién de la memoria, entrenamiento de
las actividades de la vida diaria) que tienen como finalidad mejorar las funciones
cognitivas de los pacientes asi como su estado afectivo-emocional incrementando
en ultima instancia su calidad de vida. Dicha intervencion se nutre de los principios

de plasticidad cerebral y de la rehabilitacion cognitiva (Pefa-Casanova, 1999?%).

En este tipo de aproximacion destacan los programas de intervencion
cognitiva y técnicas de modificacion de conducta, asi como el apoyo psicosocial a
pacientes y cuidadores, ya que el retraso en la institucionalizacidén o en el cuidado
total del paciente, no solo se ve favorecido por un menor progreso de la
enfermedad, sino también gracias a los efectos de intervenir sobre los cuidadores
(Mittelman, Ferris, Steinberg, Shulman, Mackell, y Ambinder, 1993; Drake, 2006).

Las terapéuticas basadas en modelos cognitivos establecen estrategias
individuales de tratamiento cognitivo a partir del deterioro del paciente y se
sustentan sobre la base de la posibilidad de conseguir respuestas optimizadas, si

se parte del nivel defectuoso de cada paciente y se persigue la prevencion de la
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pérdida funcional, asi como el mantenimiento de habilidades residuales y de las
Actividades de la Vida Diaria o recuperacion de las olvidadas. El tratamiento debe
ser aplicado en forma progresiva desde las areas en que el paciente muestra
problemas para sus actividades cotidianas hasta las menos afectadas. Patterson
(2004) observé que tras el entrenamiento en las funciones cognitivas se produce

una extensidn de la ganancia a funciones no entrenadas.

El principal objetivo a conseguir con los tratamientos farmacoldgicos y no

farmacologicos es mejorar la calidad de vida del paciente a través de:

e Estimular/mantener las capacidades mentales.
e Aumentar la independencia y autonomia personal de los pacientes en
diferentes actividades de la vida diaria.

e Disminuir sus trastornos conductuales y psicologicos.

La intervencion cognitiva en la demencia parte en primer lugar del
conocimiento del estado mental del paciente, determinando el grado de afectacion y
preservacion de las diferentes funciones mentales, las cuales son plasmadas por
medio de la evaluacion neuropsicoldgica. Ademas de los datos aportados por la
exploracion neuropsicoldégica se requiere un conocimiento detallado de las
capacidades y comportamiento del paciente en su entorno familiar y social en
general. Se trata de determinar cuales son las capacidades funcionales reales del
paciente en las Actividades de la Vida Diaria para posteriormente determinar el plan
terapéutico que mejor se adecue a las caracteristicas del paciente, el cual debe
regirse por los principios de flexibilidad, adaptabilidad e individualizacion (Drake,
2006). Toda evaluacion cognitiva y funcional debe personalizarse y relacionarse
con el conocimiento de la historia de vida del paciente. Este hecho ayudara a
entender sus intereses y actitudes asi como las capacidades especialmente

desarrolladas debidas a su profesion, intereses y entretenimientos.
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Segun Pefa-Casanova (1999?) la intervencidon cognitiva puede dividirse en

tres grandes bloques o0 ambitos:

1) Intervencion en el ambito cognitivo, incidiendo sobre las diferentes funciones
mentales (orientacidn, atencidn, memoria, lenguaje, gnosis, praxis Yy
funciones ejecutivas) a través de diferentes estrategias: orientacion a la
realidad, reminiscencia, programas de estimulacion global de las funciones
mentales y programas especificos de entrenamiento en una funcién cognitiva

determinada (p.e. programas de entrenamiento de la memoria).

2) Intervencion en el ambito funcional: adaptacion del entorno fisico,

entrenamiento basado en las Actividades de la Vida Diaria y ocupacionales.

3) Intervencion en el ambito afectivo-emocional y conductual del paciente.

1. Rehabilitacién cognitiva

La rehabilitacion cognitiva comprende diferentes tareas que tienen como
objetivo estimular y mantener las capacidades mentales del paciente, incidiendo de
forma global sobre las diferentes funciones cognoscitivas (atencion, memoria,
lenguaje, gnosis, praxis, funciones ejecutivas). Se pretende intervenir tanto en
aquellas funciones mentales que estan preservadas como aquellas que estan
alteradas, con la finalidad de mantener y mitigar en lo posible, la progresion de los
déficit. Los ejercicios que se modelaran al paciente deberan ser adaptados al grado
de deterioro del mismo, teniendo en cuenta en todo momento a través de sucesivos
controles, el nivel en que se encuentran cada una de las funciones cognitivas

(Pena-Casanova, 1999%).
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La rehabilitacion cognitiva, se trata de una intervencion que debe iniciarse a
partir de una evaluacion y diagndstico neuropsicolégico precisos. Se caracteriza por
ser continuada, sistematizada, reforzadora y estimuladora para el paciente evitando
la rutina y la reiteracion y en el que se potencian aquellas actividades que incidan
mas positivamente sobre sus actividades cotidianas y que adecuandose a las

capacidades y déficit cognitivos le sean significativas.

Los hallazgos reportados hasta el momento, sefialan la efectividad de la
estimulacién cognitiva. Por ejemplo Pang, Stam, Nithianantharajah, Howard y
Hannan (2006) demostraron que un ambiente enriquecido (estimulacion) y el
ejercicio fisico retrasan el establecimiento, el decline cognitivo y la progresiéon de la
enfermedad en su modelo animal. Otros investigadores indagaron si las conductas
inapropiadas, los trastornos motores y los cambios fisiolégicos en personas con
corea de Huntington podian modificarse con un programa controlado de
estimulacion multisensorial y observaron efectos positivos entre las mediciones
hechas previamente, en cuanto al estado del humor y los procesos psicolégicos

(Leng, Woodward, Stokes, Swan, Wareing y Baker, 2003).

Por otro lado, Quayhagen y Quayhagen (1999) examinaron los efectos de un
programa de rehabilitacion neuropsicolégica en la Enfermedad de Alzheimer
realizada en el hogar por la familia. En dicho programa, se entren6 a la familia a
trabajar con los pacientes en ejercicios correspondientes a tres ambitos diferentes
de la estimulacion durante 8 meses: habilidades comunicativas (conversacion,
expresion de opiniones, descripcion de acontecimientos) memoria y resolucion de
problemas (planificaciéon y categorizacién/conceptualizacidén). Los objetivos de la
implementacion del programa eran mejorar el estado funcional del paciente,
ademas del bienestar de los mismos. Los pacientes que siguieron el programa de
rehabilitacion neuropsicoldgica a diferencia del grupo control, mantuvieron los
mismos niveles de rendimiento cognitivo y conductual que antes de iniciar la

intervencidn. Y no solo eso, sino que los familiares implicados en la estimulacion,
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mostraron iguales niveles de depresion, bienestar y satisfaccion, asi como una
mejor capacidad para hacer frente a la situacion. Segun Backman (2002) si bien se
mantienen los resultados, siendo la Enfermedad de Alzheimer una enfermedad

progresiva, el hecho de que no empeoren puede ser tomado como un éxito.

Los estudios realizados hasta el momento sobre los efectos de combinar el
tratamiento farmacoldgico y la psicoestimulacion son poco concluyentes. Yesavage,
Westphal y Rush (2001) encontraron que el grupo de pacientes que recibia
estimulaciéon cognitiva de la memoria y que tomaba dihidroergotoxine mesylate
(DEM, hidergina) mostraba una mejor puntuacién en pruebas de memoria y
aprendizaje (Buschke Selective Reminding Test, BSRT) que aquellos pacientes que
recibian tratamiento farmacoldgico y apoyo psicologico (técnicas de reduccion del
estrés y apoyo basado en consejos generales). No obstante, esta mejoria no se
generalizd a la escala de depresion de Hamilton y a la Sandoz Clinical Assessment-
Geriatric (SCAG) al igual que se observo en estudios anteriormente comentados.
En un estudio mas reciente realizado por Israel, Myslinski, Dubos y Melac (2006)
con pacientes diagnosticados de alteracion de la memoria asociada a la edad, la
combinacién de piracetam con entrenamiento en memoria dio mejor resultado, que

aquellos pacientes que recibieron solo uno de los tratamientos.

2. Intervencion en el area funcional.

En los apartados previos se han mencionado los principales estudios sobre
la intervencidén destinada a mejorar el rendimiento cognitivo de los enfermos con
demencia, el presente apartado hace referencia a aquellas intervenciones que se
centran en la adaptacién del entorno y al entrenamiento en actividades con

una finalidad practica.
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La adaptacion del entorno fisico tiene como objetivos, facilitar el rendimiento
del paciente en el ambito en que se mueve, reduciendo la carga cognitiva y
funcional del mismo de cara a obtener una mayor independencia y evitar
reacciones emocionales adversas (frustracion, ansiedad, depresion). Adaptacion
fisica en la que debe implicarse la familia, no sélo estableciendo una buena
comunicaciéon con el paciente, sino también en Ila  simplificacion de las
demandas del entorno de cara a que las exigencias del mismo no desborden al

paciente (Sohlberg y Mateer, 2001).

Se pretende modificar el entorno de manera que éste sea seguro, sencillo

y estable interviniendo sobre las siguientes areas:

e Seguridad en el domicilio (modificacidn del entorno).

e Apoyo de pistas y estimulos ambientales (por ejemplo, cuadros, colores,
objetos personales) que facilitan la orientacién, asi como senales (p.e.
colores que contrastan en las escaleras) y mecanismos que garanticen la
seguridad del paciente.

e Simplificacion de los pasos a seguir en la ejecucion de una tarea, asi como

reducir las opciones entre las que se debe escoger.

En cuanto a las actividades de la vida diaria instrumentales, es decir,
aquellas que permiten a la persona adaptarse a su entorno y mantener su
independencia (por ejemplo, telefonear, comprar, manejar dinero) pueden
mejorarse a través de programas de entrenamiento (Avila, Bottino, Carvalho,
Santos, Seral y Mohito, 2004). Basandose en la preservacion de la memoria de
procedimientos, Zanetti, Binetti, Magni, Rozzini, Bianchetti y Trabucchi (1997)
encontraron un mejor rendimiento, medido como una disminucién del tiempo para
realizar diferentes tareas (por ejemplo, colocar objetos en lugar correcto, vestirse,
etc) en las Actividades de la Vida Diaria e instrumentales entrenadas ademas de las

que no se entrenaron.
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Es bien conocido que el exceso de inmovilidad en las personas con
demencia condiciona la discapacidad en muchas de las habilidades funcionales, ya
que éstas son perdidas porque esos pacientes no las ejercen, muchas de ellas son
restringidas para evitar que puedan lastimarse y también porque se piensa que no
pueden realizarlas por si mismos. Esos pacientes finalmente pierden sus
habilidades residuales en esas funciones (p.e. planear una comida, hacer compras,
vestirse) es importante sefalar que lo mismo ocurre en cuanto al funcionamiento

cognitivo (Boccardi y Frisoni, 2005).

3. Intervencién en el ambito afectivo-emocional y conductual del paciente.

Una enfermedad demencial impone a la familia una carga muy pesada pues
significa entre otras cosas, una gran cantidad de trabajo, sacrificios econémicos y
aceptar la realidad de que un ser querido jamas volvera a ser el de antes. También
significa que las responsabilidades y relaciones dentro de la familia cambiaran, que
daran lugar al surgimiento de controversias y a que la persona que tiene a cargo al
enfermo (cuidador primario) se vea abrumado, desanimado, abandonado, enojado
y deprimido. Por tanto, esta area de intervencion es de suma importancia para

abordar el manejo del paciente y su familia, en una visién globalizadora.

Para el manejo del paciente se necesita implementar una rutina, que le
permita seguir manteniéndose activo, de manera que éste se sienta parte de la
familia y que su vida siga teniendo significado. Las actividades necesitan ser
simplificadas para conseguir la participaciéon del paciente. Los familiares deben
detectar aquellas actividades que el enfermo todavia es capaz de realizar y
permitirsele que las ejecute. Por ejemplo, Power (1982) reporté un estudio de caso
en el cual, con ayuda de los familiares una persona con Corea de Huntington volvié

a ser productivo dentro de su hogar e incluso pudo ser reincorporado a su empleo.
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En cuanto al manejo de los trastornos de conducta en los pacientes, la
terapia de la modificacion de la conducta ha demostrado ser eficaz, se dirige
basicamente a los pacientes que se encuentran en una fase avanzada de la
enfermedad y que presentan una profusa sintomatologia conductual. Apunta a
modificar conductas que se consideran negativas o perjudiciales para el paciente y
a estimular los aspectos beneficiosos. La técnica mas utilizada se basa en un
sistema de recompensas para las conductas deseadas y una ausencia de
recompensas para los no deseados (Peha-Casanova, 1999a). Por otro lado, Son,
Therrien y Whall (2002) subrayan el valor social de estas estrategias no es
secundario y puede ser alcanzado a través de la rehabilitacién cognitiva, ya que un

efecto positivo sobre los problemas de conducta es inmediatamente apreciado.

En la intervencion efectuada al cuidador primario, en primer lugar se debe
brindar informacion clara, sencilla y precisa acerca del padecimiento de su familiar,
de manera que este al tanto de la evolucion de la enfermedad, que conozca que
esperar y la manera de afrontarlo. Debe sugerirsele suficiente descanso, buena
alimentacion y actividades recreativas que permitan el cuidado de su salud. El
cuidador primario necesita aceptar que las habilidades perdidas se han ido para
siempre. El trabajo de atender a una persona crénicamente enferma es demasiado
para una sola persona. Es importante la colaboracion de toda la familia, el ideal es
que contribuyan econémicamente y que realicen parte de las actividades que

implica el cuidado del enfermo (Mace y Rabins, 1988).

El caracter progresivo y desestructurador de la demencia en la esfera
cognitiva (funciones mentales superiores) conductual (p.e. ansiedad, depresion,
agresividad, alucinaciones) y funcional (Actividades de la Vida Diaria) deriva en una
pérdida gradual de la independencia, asi como a una mayor demanda de
intervencidn por parte del entorno. Por tanto la colaboracion de la familia es muy

importante, en cuanto al manejo del enfermo en diferentes ambitos (p.e. el médico)
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y participacion de todo el proceso, no obstante, debe tenerse en mente que los

familiares necesitan recibir apoyo psicosocial.

Hay que recordar que a lo largo del proceso de las demencias (como en
otros casos de lesiones cerebrales) pueden aparecer alteraciones psicologicas
(ansiedad, depresion, delirios, etc.) y conductuales (deambulacion, agresividad,
apatia). La presencia de estas alteraciones puede ejercer un claro impacto en la
vida del paciente y en su grado de adaptabilidad familiar y social, afectando

claramente a las posibilidades de intervencion terapéutica cognitiva.

Ante este conjunto de problemas, los esfuerzos generales terapéuticos
deben centrarse en la mejoria y optimizacion de la situacion del paciente: reducir
las discapacidades, reducir la frecuencia de los trastornos psicologicos, del
comportamiento y reducir su grado de dependencia. Aunque muchas demencias
son irreversibles, ello no significa que no se pueda hacer nada para modificar su

evolucion y para mejorar el prondstico y la calidad de vida de los pacientes.
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V. METODOLOGIA DEL DIAGNOSTICO E INTERVENCION
NEUROPSICOLOGICA.

El objetivo general del presente programa de rehabilitacidon fue intervenir en
el tratamiento de la disfuncidén ejecutiva de la Corea de Huntington como factor
primario, ademas se busco reinsertar nuevamente a la paciente a sus actividades
de la vida diaria. A continuacion se presentan las caracteristicas mas relevantes del

caso clinico.

Presentacion de caso clinico.

a. Ficha de identificacion

ER mujer de 43 anos de edad, testigo de Jehova, originaria y residente de la
ciudad de México, D.F., divorciada y con dos hijas de 23 y 14 anos de edad, de
estado socioeconémico medio-bajo, de preferencia manual diestra, con una
escolaridad de 9 afios (secundaria terminada) vive en casa propia con su madre.
Durante 15 anos se desempefid como secretaria en una secundaria publica de la
ciudad de México. En Agosto de 2005 queda incapacitada para trabajar debido a
una fractura de la muneca izquierda, actualmente se encuentra tramitando su
jubilacién por incapacidad laboral. Cuenta con un diagndstico neuroldgico de Corea
de Huntington y neuropsicolégico de demencia tipo subcortical con deterioro
moderado de acuerdo a la exploracion neuropsicologica integral. Cabe mencionar
que para este tipo de demencia no existen escalas (como en la enfermedad de
Alzheimer) que ayuden a situar a los pacientes en un determinado nivel de

deterioro.
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b. Padecimiento Actual.

Inicia padecimiento actual hace aproximadamente 14 afios (Marzo de 1992)
y posterior a la muerte de uno de sus hijos. Su familia la observa con cambios
bruscos del estado de animo, tendiendo a la mania y a estar agresiva con sus
familiares (que incluso llegaban a los golpes) no refieren la presencia de otros
sintomas. Permanece en este cuadro psiquiatrico y es hasta el mes de Marzo de
1999 que comienza con distracciones constantes sin llegar a ser tomadas como
trascendentales (olvida las llaves, no recuerda fechas) el estado de animo se torna
hacia la distimia y coincide con su divorcio por lo que no les llama la atencion a sus
familiares (sic. entrevista con familiar quien desconoce mas datos acerca de la
evolucion del padecimiento). En Febrero de 2004 se percatan que ademas de
presentar cambios en el estado de animo (llanto facil espontaneo) se agrega
lentitud del habla, pensamiento y movimiento, torpeza de la ejecucion de acciones y
brincos constantes de cabeza, tronco y extremidades (movimientos serpenteantes)
asi como caidas desde su propia altura que eran mas frecuentes en el descenso de
escaleras, “por falta de calculo de la distancia” (sic. paciente). Posterior a estos
eventos asiste a consulta con su médico familiar quién comenta que no es nada

grave y le manda vitaminas (sic. entrevista con la madre).

El cuadro ha sido progresivo y en Agosto de 2005, tras una caida se fractura
la mufeca izquierda y se envia al Hospital Dario Fernandez donde comienzan
tratamiento con amitriptilina que suspende tras dos semanas por sedacion. El 17 de
Enero de 2006 es ingresada al CMN 20 de Noviembre del ISSSTE para valoracion
y tratamiento. Cabe mencionar que tras recibir el nuevo tratamiento farmacolégico
con Haloperidol y Olanzapina, la labilidad emocional mejord, no asi su conducta,

generalmente se encuentra apatica.

Después de la fractura sufrida la sra. ER se encuentra incapacitada para

trabajar ademas comentd que en su trabajo ya no se desempena igual, “siento
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mucha presién, me dicen que no hago bien las cosas, me tardo mucho y me siento
muy cansada, prefiero dormir” (sic. paciente) éstas dificultades se han ido
acentuando desde hace aproximadamente dos anos. Actualmente se encuentra

tramitando su jubilacién por incapacidad laboral.

En el servicio de neurologia se da de alta el 24 de Enero de 2006 con
estudios pendientes (marcador de la Huntingtina) egresa con probable diagnostico
de Corea de Huntington o enfermedad de Wilson. Se realiza dicho estudio genético
en el Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia “Samuel Velasco Suarez”, el
cual confirma resultado positivo para la Enfermedad de Huntington: Expansiéon del
gen de la huntingtina (19/47).

c. Antecedentes Heredo Familiares

- Padre: finado por trastorno hepatico no especificado.

- Madre: hipertensa en tratamiento.

- Hermano (50 afos): sano.

- Hermana (47 anos): artritis.

- Hermana (43 afos): presencia de “crisis epilépticas” hasta los 18
afnos, que después desaparecieron (sic. entrevista madre).

- Prima: esquizofrenia.

- Tio materno: presenté EVC.

- Sin antecedentes genéticos para la enfermedad de Huntington.

d. Antecedentes Personales Patologicos

a. Alos 17 anos presentd meningitis post infeccion de vias respiratorias altas. La

madre menciona que hubo pérdida del estado de alerta, por tanto se requirid
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de intubacion orotraqueal por siete dias. La paciente egres6 del Instituto
Nacional de Pediatria cuadriparética. Recuperd el estado funcional (fisico)
completamente a los dos meses, incorporandose a su vida laboral y familiar en
forma normal. Sin embargo, la madre not6 que después de haber padecido la
meningitis su personalidad cambid, paso de ser una persona sociable y alegre
a irritable, volviéndose desinteresada por todas las actividades que antes
efectuaba (eventos religiosos, salida con amigos, actividades en casa)
desorganizada y descuidada tanto de su persona como de las tareas que
realizaba.

b. Incontinencia urinaria (17 anos).

c. Intento suicida aproximadamente 1 afo posterior a la meningitis (sic.
entrevista con familiar). De igual manera se requiri6 su internamiento en el
Hospital de la Raza, por un tiempo aproximado de 5 dias. Es importante
mencionar que posterior a este suceso, ER no recibié ningun tipo de
tratamiento psiquiatrico o psicologico.

d. Fractura de muineca izquierda y esguince de tobillo derecho, en Agosto de

2005 por caida desde su altura.

e. Medicamentos

Haloperidol: 5 mg 1- 72-1. Estd indicado en psicosis aguda, psicosis cronica,
psicosis alcohdlica y psicosis senil. Se ha utilizado con éxito para tratar casos de
corea de Huntington, balismo, sindrome de Gilles de la Tourette, blefaroespasmo

psicogeno o no, tartamudeos de origen central y en otros movimientos anormales.

Olanzapina: 400 mg. 0-0-%. Esta indicada para el tratamiento de la depresién, de
la depresion con ansiedad asociada y para el tratamiento del trastorno obsesivo-

compulsivo.
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f. Estudios realizados

EEG: ondas theta de 5 a 7 hz. Con amplitud de 8 a 20 mV para todas las areas,
algunas ondas alfa de 9 a 12 hz y artefactos secundarios a movimiento y tension
muscular. Anormal por ondas theta y gran amplitud, se sugiere descartar atrofia
cortical (17-Enero-2006).

LCR: normal (19-Enero-2006).

Oftalmologia: ojo seco, hidromeloso (20-Enero-2006).

SPECT Cerebral: (13-02-06). Zona de hipoperfusion en region frontal izquierda
visible en cortes transaxiales y sagitales. No se observan otras zonas de
captacion anormal (Ver apéndice A).

Estudio genético (Marcador de Huntingtina): resultado positivo para Enfermedad
de Huntington Expansion del gen de la huntingtina (19/47).

g. Pruebas Neuropsicolégicas e instrumentos aplicados

De acuerdo con los objetivos del estudio, la paciente ejecutd una bateria
neuropsicolégica y otros instrumentos de evaluacion, los cuales se describen a
continuacion, con la finalidad de conocer y establecer una linea base de su estado
cognitivo y emocional y a la vez se utilizaron como parametros para evaluar la

efectividad del tratamiento (rehabilitacién cognitiva).
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. Entrevista semiestructurada: destinada a actualizar los datos demograficos y
cognitivos de la paciente, dar cuenta de la evolucion del padecimiento actual y
del nivel premorbido. Dicha entrevista consta de diferentes tipos de reactivos
divididos en diversos ambitos como, datos personales, demograficos, laborales,
de la dinamica familiar, nivel premdérbido, antecedentes patoldgicos y no

patolégicos, heredo-familiares y del curso de la enfermedad.

. Programa Integrado de Exploracién Neuropsicolégica “Test Barcelona” (PIEN)
version abreviada (Peha-Casanova, 1991?; Pefia-Casanova, 1991b; Villa, 1999)
con la finalidad de obtener un perfil del funcionamiento cognoscitivo general de
la Sra. ER. Este sirvi6 de parametro para establecer las areas o funciones

psicolégicas que debian intervenirse. Se anexa perfil (ver apéndice B).

. Token Test: (Renzi y Faglioni, 1978, tomado de Heres-Pulido, 1997) utilizado
para evaluar la comprension general del lenguaje, ya que durante la entrevista

se detectaron dificultades en dicho proceso.

. Escala de Actividades de la Vida Diaria para mujeres: (Heres-Pulido, 1997) con
el objeto de conocer el estado funcional de la paciente. De acuerdo a ésta se
eligieron algunas actividades a desarrollar (en la fase de rehabilitacién) con la
finalidad de reincorporar a la paciente a sus actividades cotidianas y de
autocuidado. La programacion semanal de actividades (check-list) se determino
con base a las necesidades y limitaciones fisicas de la paciente, en su

elaboracidn participaron la paciente y el cuidador primario (ver apéndice C).
. Escala de Depresién de Hamilton (1960): para corroborar el estado de animo de

la paciente, debido a que en la primera valoracién el estado depresivo afectaba

de forma importante el desempefio en las subpruebas de evaluacién.
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6. Figura Compleja de Rey-Osterrieth (Rey, 1964/1999; Salvador, Cortés vy
Galindo, 1996) a la copia y memoria, para valorar praxias visuocontructivas,

planeacion, verificacion y memoria visual respectivamente.

7. Escala sobre la carga del cuidador (tomada de Ser y Peha-Casanova, 1994) se
empled para conocer el grado de estrés que experimenta el cuidador primario,
ademas se utilizd para abordar las situaciones conflictivas o estresantes que
experimenta el familiar y brindar informacién, asi como parametro para evaluar

la independencia de la paciente después de la rehabilitacion (ver apéndice D).

8. Escala para Valoracién de Trastornos de Conducta (Cohen-Mansfield, 1989).
Utilizada para medir la existencia de problemas conductuales que van desde el
vestirse inadecuadamente, agredir/se fisicamente, negativismo, hasta la
deteccion de signos depresivos o paranoides (ver apéndice E). Otro parametro
para valorar la efectividad del programa de intervencidn es evaluar sus
resultados sobre los problemas de conducta ya que este efecto es apreciado
inmediatamente (Son, Therrien y Whall 2002).

h. Resumen de hallazgos Neuropsicolégicos previos al programa de

rehabilitacion.

Se le encontré alerta, sin datos de somnolencia durante la evaluacion,
orientada en persona y espacio, parcialmente desorientada en tiempo. Se
muestra cooperadora y con disposicidn para la evaluacion, es respetuosa de las
reglas sociales. Se observa descuido en su alifio y su apariencia fisica no
corresponde a su edad cronoldgica, ya que aparenta ser mayor, en general la
expresion facial es de apatia. Las dificultades motoras, cognitivas y el estado
apatico en el que se encuentra la han llevado a aislarse y dejar de realizar
actividades como “cocinar”, ayudar en casa y salir, su unica actividad realizada al

momento de la primera evaluacion era ver television.
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La Sra. ER es capaz de inhibir los estimulos irrelevantes del medio externo,
sin embargo no es capaz de llevar a cabo un proceso mental activo. Hay
enlentecimiento en las ejecuciones con tiempo, o que nos habla de bradipsiquia.
En el lenguaje expresivo, se observa una marcada disartria y discreta hipofonia.
En cuanto al lenguaje impresivo, no presenta problemas en la discriminacion
acustico-fonolégica, sin embargo tiene dificultad en la comprension del lenguaje
cotidiano y de estructuras logico-gramaticales complejas, secundarias a un
problema de memoria de trabajo. La escritura se encuentra parcialmente

conservada, debido a su problema motor de base.

En la memoria verbal se observa un defecto importante desde la codificacion
de la informacion, debido a dificultades en la atencién y comprension, que dan
como resultado una incomplecion de la informacion. No hay decaimiento de los
trazos mnésicos, ya que no se observd decremento de las puntuaciones en la
reproduccion diferida con respecto a la inmediata. Presenta dificultades para
acceder a la informacién, previamente almacenada; la memoria por
reconocimiento esta preservada. Se encuentran fallas importantes en la memoria
de trabajo, ya que no es capaz de mantener y manipular la informacion para
lograr la ejecucion optima de las tareas. En la memoria visual, se evidencia un
déficit visuoperceptivo secundario a problemas en el analisis activo de la
informacion (sistema ejecutivo) lo que impacta la retencidon mnésica y por tanto en

la evocacion de la informacion, la cual es fragmentada.

No hay presencia de apraxia, sin embargo en la realizacion de series
motoras puede observarse falta de automatizacién del acto y enlentecimiento. Las
gnosias visuales estan conservadas, aunque se observan dificultades para llevar a
cabo el analisis activo de informacién. De igual forma, las modalidades verbales y
tactiles se encuentran preservadas. En cuanto al funcionamiento del sistema
ejecutivo se observaron rasgos de impulsividad, poca flexibilidad mental,

problemas en el control de la atencién y en la planificacién de las tareas, constante
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necesidad de regulacion verbal externa para mantener la informacion en linea,
dificultades para monitorear el plan y la ejecucion, ademas de deficiencias en la

verificaciéon de los resultados.

i. Conclusién diagnéstica.

En resumen, se observaron dificultades en el mantenimiento de la atencidén y en
la manipulacion de informacién (memoria de trabajo) dificultades visuoespaciales,
secundarias a un deficitario analisis, problemas para la planificacion de las tareas,
en la ejecucion de las mismas y deficiencias en la verificacion de los resultados. De
acuerdo a esto, la disfuncién espacial podria reflejar dificultades para utilizar la
informacion sensorial y planear e iniciar una conducta compleja, mientras que los
problemas de memoria son el resultado de la alteracibn de los aspectos
estratégicos de la codificacion y el recuerdo. Por tanto, los hallazgos
neuropsicoldgicos confirman la existencia de una disfuncion ejecutiva y apoyan el
diagndstico de un padecimiento de tipo subcortical, ademas se encontré6 un

deterioro caracteristico a la enfermedad de Huntington.
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V. PROPUESTA DE INTERVENCION

Existe evidencia consistente que apoya el efecto que posee la disfuncion
ejecutiva sobre otros procesos cognitivos en las demencias subcorticales (Sammer,
Reuter, Hullmann, Kaps y Vaitl, 2006). La nociéon de que la Corea de Huntington
representa alguna forma de sindrome disejecutivo, tiene cierta validez ecoldgica,
dado que los hallazgos revelan dificultades en muchos pacientes para organizar su
vida diaria y tener poca flexibilidad cognitiva, ademas de problemas en la memoria
de trabajo, planeacion y para alternar la atencién (Redondo-Vergé, 2001; Redondo-
Vergé, Brown y Chacdn, 2001; Patterson, 2004).

Basado en lo anterior se disend el presente programa de intervencién, el
cual esta apoyado en el marco del tratamiento de la disfuncion ejecutiva, es decir
las actividades realizadas se encaminaron a mejorar dicha funcién (Sohlberg y

Mateer, 2001). Ademas, se tomaron en cuenta los siguientes criterios:

1. Etica: hace referencia a la importancia del conocimiento veraz y preciso
acerca de la forma de trabajo que se realizd con la paciente, los compromisos
adquiridos por ambas partes, procedimientos aplicados, objetivos y resultados
esperados posteriores al programa de rehabilitacion. Esto se llevo a cabo por medio
del consentimiento informado de la paciente, consentimiento informado de sus

familiares y el consentimiento informado del cuidador primario.

2. Papel o rol del Neuropsicélogo: en este punto se explicaron las tareas que
realiza un neuropsicologo y su importancia, como son el diagnostico y la
evaluacion, los cuales ya habian sido explicados a la paciente y su familiar al
momento de la valoracion, sin embargo fue retomado con mas detalle para la

paciente, familiares y cuidador primario. Este punto es importante ya que se trata
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de involucrar a los familiares en el proceso de intervencion, ademas de conocer las

expectativas, plantear el prondstico y las técnicas adecuadas para la rehabilitacion.

3. Ecologia: el ambiente ecoldgico se extiende mas alla de la situacion
inmediata que afecta directamente a la persona y a las personas que interactuan
con ella, por tanto fue importante tomar en consideracion este punto debido a que
el éxito de cualquier programa de intervencion realizado en la demencia (0 en
cualquier otra patologia) debe generalizarse a sus actividades significativas o
cotidianas ya que se puede obtener buenos resultados en pruebas aplicadas, sin
embargo estos resultados pueden no impactar el funcionamiento de las Actividades
de la Vida Diaria (Bronfenbrenner, 1999).

4. Generalidades del programa de Intervencién

Contexto y Escenarios: debido a las dificultades fisicas de la paciente y de su
cuidador primario (ya que es una persona mayor) se decidio llevar a cabo todas las
sesiones de trabajo en la casa de la paciente; para lo cual se dispuso del comedor
de la casa, el cual contaba con suficiente espacio para trabajar, ademas de buena
iluminacion y ventilacion, asi como de facil acceso al sanitario. Las sesiones
informativas se realizaron en el consultorio del Hospital 20 de Noviembre. Las
actividades dispuestas en el plan de Intervencion se realizaron en diferente orden,
de acuerdo a la motivacion de la paciente, la necesidad de trabajar un area

especifica o la intervencidn en alguna situacidn conflictiva en particular.

Participantes: neuropsicologo, paciente, familiares y cuidador primario.

Paciente: (para detalles ver padecimiento actual p. 45).
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Cuidador primario: mujer de 70 afios de edad, pensionada por viudez, con
escolaridad de primaria concluida, dedicada al hogar, al cuidado de la paciente y a

sus actividades religiosas.

Familiares: 2 hijas de la paciente de 23 y 14 anos de edad. La mayor estudiante
universitaria de sistemas computaciones y la menor de secundaria. Solo la hija
mayor vive con la Sra. ER., debido a su padecimiento no puede ejercer la patria

potestad de su otra hija.

Numero de sesiones programadas: 46

Numero de sesiones realizadas: 42 debido a que la paciente decidié darle prioridad
a sus asuntos legales, manifestando que los avances que tenia hasta el momento

eran suficientes para darle preferencia a sus problemas socioeconémicos.

Fases del programa de rehabilitacion:

FASE |: Educacion para el mejoramiento de la salud.

FASE Il. Estimulacion y rehabilitacion del Funcionamiento Ejecutivo.

Fase lll: Consolidacién de los efectos del programa de intervenciéon en las
Actividades de la Vida Diaria.

Fase IV: Cierre y comunicacion de resultados del programa de rehabilitacion

neuropsicoldgica a la paciente y su cuidador primario.

Evaluaciéon del desempefio: se realizaron al final de cada sesion (ver apéndice
formato de calificacion F) tomandose como parametros el numero de errores y
tiempo de ejecuciéon de la tarea. En cuanto a sus actividades de la vida diaria, se
desarroll6 una lista con las tareas mas significativas para la paciente y su cuidador
primario, la cual surgié de las necesidades de su contexto real (ecologico) y su

estado premorbido. Dicha lista era llenada cada dia por el cuidador primario; para la
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evaluacion se contabilizaron el numero de tareas ejecutadas (ver apéndice C). En
el analisis final de la informacion, sélo se tomé el desempeiio de la aplicacion inicial

de las pruebas (Linea Base) la cual se compard con la ejecucion final.

Materiales e instrumentos: Se eligieron y adaptaron algunos materiales y ejercicios
propuestos por Pefa-Casanova (1999b) basados en los requerimientos del
funcionamiento ejecutivo para la solucion efectiva de los mismos. Ademas de
disefiaron tareas de lapiz y papel, relacionadas con actividades -cotidianas
(busqueda de informacion, planeacién del menu, compras, etc.) y se utilizaron
revistas, periddicos y canciones. Todas las tareas del programa de rehabilitacion
fueron disenadas para mejorar las habilidades asociadas con el funcionamiento

ejecutivo.

Presentacion del plan de intervencion.

Titulo: “PROGRAMA DE REHABILITACION NEUROPSICOLOGICA DE LA

DISFUNCION EJECUTIVA EN LA COREA DE HUNTINGTON".

Objetivos del programa de intervencion:

Objetivo general

® Estimular y mantener el funcionamiento ejecutivo de la paciente con la

finalidad de mejorar su funcionamiento cognoscitivo.

® Examinar los efectos del programa de Rehabilitacion neuropsicolégica sobre

las Actividades de la Vida Diaria (visidn ecolégica) de una paciente con

Corea de Huntington.
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® Reportar de acuerdo a las pruebas neuropsicologicas y escalas utilizadas en
la evaluacion y revaloracion del estado cognoscitivo y emocional, la eficacia
del programa de rehabilitacidn cognitiva basado en el funcionamiento

ejecutivo.
Obijetivos especificos

® |Incrementar la autonomia personal de la paciente en sus actividades de la
vida diaria.

® Prevenir la pérdida funcional, ya sea por restriccion o por problemas
cognoscitivos.

® Generar un cambio positivo en la conducta de la paciente, ya que la apatia
es el rasgo comportamental que se correlaciona en mayor grado con la

evolucion de la enfermedad.

® Mejorar la calidad de vida de la paciente y su cuidador.

Procedimiento

Primera fase: Educacién para el mejoramiento de la salud.

Dirigido: a la paciente, los familiares y cuidador primario.

Numero de sesiones: 3.

Duracién: 2 horas por sesion.

Materiales: presentacion de la informacién en power point, cuestionario, hojas

blancas y lapices.
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Objetivo general:

e Brindar al familiar un nivel de informacién necesario y adecuado acerca del
padecimiento del enfermo, con el fin de involucrarlos en el proceso de
intervencion, conocer las expectativas, plantear el prondstico y las técnicas

adecuadas para la rehabilitacion.

Obijetivos especificos:

1. Informar a los familiares y cuidador primario del enfermo sobre el padecimiento
usando como técnica de aproximacion, una clase tutorada.

2. Orientar a los familiares y cuidador primario del enfermo sobre los trastornos
cognoscitivos, aplicando la técnica de conferencia.

3. Aplicacion de los conocimientos adquiridos en las clases tutoradas y
conferencias, solicitando ejemplos que apoyen esta fase del proceso de
rehabilitacion.

4. Ensenar al cuidador primario a observar el comportamiento del enfermo para
encontrar y seleccionar las conductas que apoyen positivamente el proceso de
intervencion.

5. ldentificar y registrar las conductas que no apoyen el tratamiento para realizar
las modificaciones y adecuaciones al plan de intervencion con la finalidad de no

afectar la rehabilitacion.

Actividades

Con los familiares y cuidador primario:

1. Platica adecuada a la edad y escolaridad de los familiares y cuidador

primario acerca del padecimiento, ¢Qué es?, ;Por qué?, ;Cuando?,

¢, Como? ¢ Evolucion?, ¢ Qué hacer? Importancia del estudio genético.
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2. Explicacién del método de trabajo en casa.

Técnicas
Material de trabajo

Bitacora de trabajo diario (diario de trabajo).

3. Explicacion del cronograma de actividades.

Con la paciente

4. Conferencia: adecuada a la edad, escolaridad y nivel sociocultural de la

paciente.

¢ Qué es y como afecta al paciente su problema?

¢ Qué tiene que ver con las Actividades de la Vida Diaria y con los
demas procesos cognoscitivos?

¢ Qué habilidades se ven afectadas?

¢, Cuales son los problemas de las funciones neuropsicoldgicas que
esta presentando?

¢, Cuales son los problemas de funcionamiento cognoscitivo que va a

presentar si no se atiende o no hay apoyo del paciente?

1. Explicacion de método de trabajo en el escenario: casa (comedor).

Técnicas
Material de trabajo
Bitacora de trabajo diario (hojas de registro, Actividades de la Vida

Diaria, utilizacion de la carpeta como diario de trabajo).

2. Explicacién del cronograma de actividades.

Evaluacion y Observaciones: al final de cada sesion se aplicé un cuestionario para

valorar si la informacidén habia sido clara y comprendida por la paciente y sus
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familiares, ademas se permitio la discusion de los temas tratados asi como de las

dudas que pudieran presentarse.
Segunda Fase: estimulacién y rehabilitacion del funcionamiento ejecutivo.
Dirigido: a la paciente.
Numero de sesiones: 38 distribuidas en 2 sesiones semanales.
Duracién: 35 minutos por sesion.
Material: hojas y actividades propuestas por Pefa-Casanova (1999b) lapices,
crondmetro, libros, revistas, propaganda del supermercado, laminas con diferentes
estimulos, grabadora.
Objetivo general:
¢ Rehabilitar/estimular el funcionamiento ejecutivo de la paciente.
Obijetivos especificos:
¢ Que la paciente logre mantenerse y concentrarse en una tarea determinada.
¢ Que la paciente adquiera el conocimiento y aplicacion de la organizacion del
barrido visual para lograr ejecutar tareas simples de rastreo de informacion.
e Que la paciente mantenga una actividad exploratoria activa con la cual
pueda detectar los detalles o elementos mas significativos que le permitan
ejecutar exitosamente tareas simples y complejas.

¢ Que la paciente aprenda a establecer metas y a seleccionar diferentes pasos

para solucionar problemas de manera efectiva.

61



e Que la paciente genere, organice informacién y procedimientos para integrar
las demandas requeridas en el completamiento de tareas.

e Que la paciente inicie y ejecute por si misma diferentes tipos de tareas
(tareas cotidianas y de las sesiones de rehabilitacion).

e Que la paciente mejore sus habilidades de planeacion y organizacion de
diferentes tipos de actividades.

e Que la paciente aprenda a considerar diferentes alternativas,
aproximaciones o planes para completar exitosamente tareas simples y
complejas.

e Que la paciente adquiera las habilidades necesarias para automonitorearse,
detectar y corregir errores que le permitan la soluciéon optima de las tareas
propuestas.

e Que la paciente comprenda, razone e integre nueva informacién para

solucionar problemas y tomar decisiones.

Actividades

Las actividades realizadas dentro del programa de rehabilitaciéon se
dividieron en 3 tipos: tareas denominadas de atencién-concentracion, tareas de
procesamiento aritmético y tareas de funcionamiento ejecutivo, las cuales se
presentan a continuacion en forma general. Para mas detalles ver apéndice para

ejemplo de una sesion completa (G, H e I).

Tareas de atencidn-concentracion.

Objetivo: mantener, reforzar la atencién (auditiva y visual) la concentracion y la

actividad de los sistemas perceptivos visuales y sus implicaciones espaciales y

cognitivas.
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Componente cognitivo: participa todo el sistema perceptivo visual/auditivo. Los
componentes de atencion-concentracion tienen un papel importante. A partir de una
adecuada percepcidn es posible llegar al reconocimiento y a la semantica
visual/auditiva (significado). A partir del significado es posible realizar asociaciones
que facilitan el acceso a la memoria a largo plazo. De la semantica (significado) se

puede acceder al lenguaje.

Materiales: estimulos seleccionados especificos (canciones) y tareas de
discriminacion o emparejamiento (hojas con figuras, formas, letras o palabras)
laminas tematicas (Tomadas de Pefa-Casanova, 1999b) y materiales informales

(revistas o periddicos).

Procedimiento:

1. Se le presentaron a la paciente estimulos visuales o espaciales y de acuerdo
al tipo de tarea se le pidid que los discriminara (imagenes superpuestas)
emparejara (caras o dibujos) o ubicara espacialmente.

2. Se le mostraron a la paciente estimulos visuales (figuras) y se le ordend que
tachara el estimulo requerido.

3. Se le enseino a la paciente un texto (tomado de la revista o periddico)
mientras se le pedia que tachara letras o palabras determinadas.

4. Se le presentd a la paciente una cancion determinada y se le solicitd que
diera una respuesta (golpe sobre la mesa) cuando escuchara una palabra o
frase dentro de la letra de una cancion.

5. Se le mostraron a la paciente laminas tematicas y se le requirio las
observara manteniendo un barrido visual adecuado (derecha-izquierda,

arriba-abajo) narrando lo que observaba en la imagen.

Evaluacién y Observaciones: al final de cada sesion se contabilizdé el numero de

estimulos respondidos correctamente sin ayuda, el numero de aciertos obtenidos
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con ayuda, el tiempo empleado en la ejecucion de la tarea y se realizaron
anotaciones de las estrategias utilizadas por la paciente en la resolucién de la

actividad y las autocorrecciones.

Tareas de aritmética

Obijetivo: Facilitar el calculo, la capacidad de juicio y el razonamiento asi como la

solucién de problemas simples y semicomplejos.

Componente cognitivo: participacion del razonamiento abstracto y de juicio (funcion
ejecutiva) y de las capacidades verbales implicadas (comprension, reconocimiento

de numeros, cifras y simbolos matematicos).

Material: monedas y billetes de juguete de diferente denominacion (actuales).
Propaganda del supermercado, hojas con diferentes tipos de problemas aritméticos

de diversa dificultad.

Procedimiento:

1. Se le requiri6 a la paciente que ordenara espacialmente en una hoja de
papel, diferentes tipos de cifras (unidades, decenas y centenas) con el
objetivo de realizar las operaciones convenientes.

2. Se le pidi6 a la paciente que solucionara los problemas que se le
propusieron con ayuda de lapiz y papel.

3. Se le solicité a la paciente que realizara el calculo de series numéricas de
forma ascendente o descendente en forma mental.

4. Se imitaron situaciones de gestion del dinero en compras.

Se pidi6 a la paciente que realizara un presupuesto o la lista del

supermercado.
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Evaluacion y Observaciones: al final de cada sesion se contabilizaron el numero de
aciertos sin ayuda, el numero de aciertos obtenidos con ayuda, el tiempo empleado
en la ejecucion de la tarea y se realizaron anotaciones de las estrategias utilizadas

por la paciente en la resolucién de la actividad y las autocorrecciones.

Tareas de funcion ejecutiva

Objetivo: estimular la capacidad de razonamiento, abstraccion, planificacion,

verificacion flexibilidad cognitiva y de ejecucidon de una tarea determinada.

Componente cognitivo: las funciones ejecutivas parten de una buena recepcion de
estimulos y de la comprension de la tarea-problema planteada. La persona debe
reconocer los elementos del medio en el que se encuentra para poder emplearlos
en la respuesta. Participan los sistemas generadores de estrategias a partir de los
datos del medio y de los conocimientos previamente adquiridos, también
intervienen componentes de memoria de trabajo encargados de mantener activos
(presentes) todos los datos del problema o situacién que hay que resolver. Una vez
que se haya generado una respuesta o incluso una vez que se haya ejecutado, el
propio sistema debe realizar una evaluacion de los propios resultados y comprobar

si ha dado una respuesta adecuada al problema o situacion.

Material: tareas verbales, instrucciones y hojas con diferentes tipos de estimulos.

Procedimiento:

1. Se le solicitd a la paciente buscara en una lista de palabras aquella que no

compartiera las mismas caracteristicas con el resto, ademas de razonar su

eleccién.
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2. Se le pidi6 a la paciente que ordenara una lista de palabras de acuerdo a
una relacidon loégica. Posteriormente se le solicitd explicara el por qué las
organiz6 de esa manera.

3. Se le presentaron a la paciente situaciones ficticias donde debia encontrar
una solucidn, describir el peligro o el final a cada una de los escenarios que
se le propusieron con la finalidad de que identificara sus efectos.

4. Se le pidi6 a la paciente que planeara una comida (situacién ficticia) de
acuerdo a cierto numero de personas y con un presupuesto determinado.

5. Se le solicitd a la paciente buscara informacion concreta en periodicos,

libros, revistas, guias de programacion o propaganda.

Evaluacién y Observaciones: al final de cada sesion se contabilizaron el numero de
aciertos sin ayuda, el numero de aciertos obtenidos con ayuda, el tiempo empleado
en la ejecucion de la tarea y se realizaron anotaciones de las estrategias utilizadas

por la paciente en la resolucién de la actividad y las autocorrecciones.

Tercera fase: Consolidacion de los efectos del programa de intervenciéon en las

Actividades de la Vida Diaria.

Obijetivo: observar la generalizacion de las tareas propuestas anteriormente sobre

las actividades cotidianas de la paciente.

Material: lista semanal de actividades.

Procedimiento: diariamente fueron llenadas las listas semanales de actividades de
la vida diaria de ER. con la finalidad de observar si los ejercicios propuestos

tuvieron un efecto sobre estas actividades.

Cuarta fase: Cierre y comunicacion de resultados del programa de rehabilitacion

neuropsicoldgica a la paciente y su cuidador primario.
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Objetivo: comunicar los resultados obtenidos, los objetivos alcanzados y se explico

la necesidad y los beneficios de seguir con el programa de rehabilitacion.

Material: se realiz6 una presentacion en power point breve y sencilla de los logros

obtenidos y de los objetivos no alcanzados.

Procedimiento:

Cuidador primario

e Platica adecuada a la edad, escolaridad y nivel sociocultural del cuidador
primario acerca de los logros obtenidos y de los objetivos no alcanzados.

e Se discutid la importancia y los beneficios de permitirle a su hija seguir
siendo funcional.

e Se hablo de la evolucion de la enfermedad, de las actividades que puede
seguir realizando con su paciente y de las posibles adaptaciones que deben
realizarse conforme avance el cuadro demencial.

e Finalmente se remarcoé la importancia de la realizacién del estudio genético

en sus nietas.
Paciente
Platica adecuada a la edad, escolaridad y nivel sociocultural de la paciente.
e Se discutieron los beneficios obtenidos gracias a su participacion en el
programa de rehabilitacion en cuanto a sus procesos cognoscitivos,
estado de animo y actividades cotidianas.

e Se realizé un recuento de los objetivos obtenidos y de las metas no

alcanzadas en el programa de intervencion.
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e Se subrayo la importancia de continuar realizando sus Actividades de
la Vida Diaria.
e Se creo el compromiso por parte de la paciente de continuar con las

actividades planteadas dentro del programa de rehabilitacion.

Evaluacién y Observaciones: al final de cada sesidn se aplicé un cuestionario para
valorar si la informacion habia sido clara y comprendida por la paciente y su
cuidador primario, ademas se permitio la discusion de los temas tratados asi como

de las dudas que pudieran presentarse.

Finalmente se dejo el compromiso de continuar el contacto ya sea por parte
de la neuropsicologa o en el servicio de neuropsicologia del Centro Médico
Nacional 20 de Noviembre, para darle seguimiento al caso e intervenir en cualquier

situacion que pudiera presentarse posteriormente.
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VL. RESULTADOS

Los instrumentos utilizados fueron analizados de manera cuantitativa y
cualitativa. La linea base (primera aplicacion) fue comparada con los resultados
alcanzados después de la terapia. La grafica 1 muestra los resultados obtenidos de

los diferentes instrumentos.

Puntajes pre-post programa de rehabilitacion

357
30{|
25¢
d
Puntajes
15¢
@ Pre-programa de
1041 rehabiltacion
m Post-programa
5*/ de rehabilitacion
0,
Entrevista Esc. Val. TokenTest FigRey-  Fig Rey-
carga  Conducta Copia ~ Memoria
cuidador

Instrumentos aplicados

Gréfica 1. Resultados de las pruebas administradas a la paciente antes y

después del programa de rehabilitacion neuropsicologica.

Puede observarse que hay un decremento en los puntajes de la Escala
sobre la carga del cuidador, que aunque no es significativo a nivel cuantitativo (pre=

35, post= 33) si se analiza cualitativamente estos cambios se tradujeron en una
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mejora en las actividades de la vida diaria. El analisis cualitativo a los diferentes
reactivos, demostré que se redujeron las puntuaciones en los aspectos de
autocuidado y dependencia de la paciente y aumentaron aquellos relacionados con
el desgaste fisico del cuidador y las dificultades econdmicas. Cabe mencionar que
su cuidador primario es una persona mayor y no recibe apoyo de ningun tipo ni de

otro miembro de la familia para el cuidado de la paciente.

Por otra parte, los movimientos coreicos de ER han ido en aumento, de
manera que esta nueva condicidén, provoco que se incrementaran las puntuaciones
pertenecientes al cuidado médico y la posible condicion fisica (discapacidad) de la
paciente en periodos posteriores, ademas el haber recibido la certeza diagndstica
de la paciente (portadora de la expansion del gen de la huntingtina) condicioné la
aparicion de otros conflictos como la duda acerca de otros posibles portadores de la

enfermedad y la falta de apoyo econdmico y social para el cuidado de ER.

En cuanto a la Escala de Valoracion de trastornos de conducta, en general
no se encontraron grandes dificultades, la disminucion observada post-tratamiento
correspondié a un menor requerimiento en la repeticion de frases y en la necesidad
de realizar preguntas repetitivas (pre-tratamiento= 34, post-tratamiento= 31 en una

escala de 196 puntuaciones).

El puntaje mas significativo encontrado después de la realizacion del
tratamiento se relacion6 al Token Test, la cual paso de un deterioro leve (23.5) a
ser un puntaje normal (30). Gran parte de las dificultades encontradas en la primera
ejecucion estaban relacionadas con dificultades para mantener la atencion y con
problemas de la memoria de trabajo. Posterior al programa de intervencién, se
observé que las dificultades correspondieron a problemas para mantener la

informacion en linea (memoria de trabajo) aunque en menor medida.
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Por ultimo, puede verse que la ejecucion de la Figura Compleja de Rey-
Osterrieth a la copia también reporto una mejor puntuacion, esto debida en gran
parte a una mayor integracion, organizacion y planeacion de la figura (ver mas
adelante) no asi en la reproduccion de la memoria, la cual continuo siendo pobre en
detalles. Esto ultimo puede estar relacionado a que en la Corea de Huntington el
déficit se encuentra en la recuperacidon de la informacion, ya sea de tipo verbal o
visual. De igual manera, el tiempo de ejecucion entre ambas presentaciones y

modalidades del estimulo se redujo.

Figura 3. Figura compleja de Rey-Osterrieth a la copia pre-programa de

rehabilitacion.

Figura 3. Puntaje obtenido por la paciente en la copia de la Figura Compleja
de Rey-Osterrieth pre-programa de rehabilitacién neuropsicologica, comparado con
su grupo de edad mas la desviacion estandar: Puntaje ER 10.5, Grupo de edad

mas desviacion estandar 22.9+5.1. Tiempo de ejecucion de la figura: 4°49”.
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Figura 4. Figura compleja de Rey-Osterrieth en la reproduccién de memoria

pre-programa de rehabilitacion.

Figura 4. Puntaje obtenido por la paciente en la reproduccién de memoria de
la Figura Compleja de Rey-Osterrieth pre-programa de rehabilitacion
neuropsicoldgica, comparado con su grupo de edad mas la desviacién estandar:
Puntaje ER 4, Grupo de edad mas desviacion estandar 14.7+£5.2. Tiempo de

ejecucion de la figura: 2°5”.
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Figura 5. Figura compleja de Rey-Osterrieth a la copia post-programa de

rehabilitacion.

Figura 5. Puntaje obtenido por la paciente en la reproduccion a la copia de la
Figura Compleja de Rey-Osterrieth posterior al programa de rehabilitacion
neuropsicoldgica, comparado con su grupo de edad mas la desviacién estandar:
Puntaje ER 14.5, Grupo de edad mas desviacidon estandar 22.9+5.1. Tiempo de

ejecucion de la figura: 4°20”.
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Figura 6. Figura compleja de Rey-Osterrieth en la reproduccién de memoria

post-programa de rehabilitacion.

Figura 6. Puntaje obtenido por la paciente en la reproducciéon de memoria de
la Figura Compleja de Rey-Osterrieth post-programa de rehabilitacion
neuropsicoldgica, comparado con su grupo de edad mas la desviacién estandar:
Puntaje ER 4.5, Grupo de edad mas desviacidn estandar 14.7+5.2. Tiempo de

ejecucion de la figura: 1°50”.

En cuanto a las actividades de la vida diaria, se observé un aumento gradual
en frecuencia de su realizacién. Es importante sefalar, que algunas de ellas
estaban condicionadas a la motivacion de ER y otras estuvieron mas relacionadas

con las dificultades cognitivas que presentaba la paciente (ver grafica 2 y apéndice
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C para ver la lista de programacién semanal de actividades). Dentro de estas
Ultimas actividades se encontraron la utilizacion del teléfono, salida al mercado o a
hacer compras pequefias (pocas cosas debido a su problema motor de base)
elaboracion de la lista del supermercado y utilizacion de la agenda. De éstas, la
actividad que logré implementarse y permanecer en forma sistematica fue la
utilizaciéon del teléfono, la cual se consiguid gracias a una mejoria en la
comprensién del lenguaje. Otra conducta importante fue la de realizar compras, que
si bien esta relacionada con la motivacién, el analisis de la actividad nos dice que
se trata de una tarea compleja que requiere del buen funcionamiento ejecutivo
(atencidén, planeacion, verificacion y autorregulacion). La ultima conducta
(elaboracion de la lista del supermercado) no se mantuvo a lo largo del tratamiento,

debido a las dificultades motoras (problema motor de base).

Programacion semanal de actividades
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Gréfica 2. Frecuencia de la realizacion semanal de las actividades de /a vida

diaria de la paciente.
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En cuanto a la vision ecoldgica del programa de rehabilitacion, se observo
que tras la intervencion en las funciones cognitivas (sistema ejecutivo) se produjo
una extension de los logros a funciones no entrenadas como la implementacion de
estrategias para solucionar problemas que anteriormente no nos utilizaba (p.e.
preparar alimentos, uso de algunos signos del lenguaje de sefias ya que su

lenguaje es ligeramente disartico).

En el test Barcelona, las puntuaciones registraron discretas mejorias (ver
tabla 1) entre la primera y segunda aplicacion. Estas estuvieron relacionadas con
un mejor analisis de la informacion presentada a la paciente, asi como a la

disminucién de los problemas de comprension.

Tabla 1. Puntajes obtenidos en las diferentes subpruebas del Test

Barcelona versién abreviada antes y después del programa de rehabilitacion.

Subpruebas Test Puntaje Percentil Puntaje Percentil*
Barcelona Obtenido Obtenido
Version abreviada. Pre- post-

rehabilitacion rehabilitacion
Fluencia y Gramatica 7 Inferior 7 Inferior
Contenido Informativo 7 Inferior 7 Inferior
Orientacion en Persona 7 Maximo 7 Maximo
Orientacion en Lugar 4 Inferior 5 Méximo
Orientacién en Tiempo 22 Minimo 23 Méaximo
Digitos Directos 5 Medio 5 Medio
Digitos Inversos 3 Minimo 3 Minimo
Series Orden Directo 3 Maximo 5 Maximo
Series Orden Directo
con tiempo 4 Inferior 4 Inferior
Series Inversas 1 Inferior 2 Inferior
Series Inversas con
tiempo 1 Inferior 2 Inferior
Repeticion de
Logatomos 5 Inferior 5 Inferior
Repeticion de palabras 10 Maximo 10 Méaximo
Denominacion de
Imagenes 13 Minimo 14 Maximo
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Denominacién de

Imagenes con Tiempo 35 Minimo 38 Minimo
Respuesta

Denominando 6 Maximo 6 Maximo
Respuesta

Denominando con

Tiempo 17 Inferior 18 Maximo
Evocacién Categorial

Animales 1 min. 10 Inferior 14 Inferior
Comprension

Realizacion de 6rdenes 12 Inferior 16 Maximo
Material verbal complejo 5 Inferior 8 Minimo
Material verbal complejo

con Tiempo 14 Inferior 21 Inferior
Lectura de Logatomos 6 Maximo 6 Méaximo
Lectura de Logatomos

con Tiempo 18 Maximo 18 Maximo
Lectura de Texto 55 Minimo 56 Maximo
Comprension de

logatomos 6 Méaximo 6 Méaximo
Comprension de

logatomos con Tiempo 17 Inferior 18 Méaximo
Comprension de Frases

y Textos 6 Inferior 8 Maximo
Comprension de Frases

y Textos con tiempo 17 Inferior 23 Minimo
Mecénica de la escritura 5 Medio 97*
Dictado de logatomos 3 Inferior 97*
Dictado de logatomos

con tiempo 6 Inferior 97*
Denominacion escrita 6 Maximo o7*
Denominacion escrita 97*
con Tiempo 11 Inferior

Gesto simbdlico orden

derecha 2 Inferior 10 Maximo
Gesto simbdlico orden

izquierda 2 Inferior 10 Méaximo
Gesto simbdlico

Imitacion derecha 10 Maximo 10 Maximo
Gesto simbdlico

Imitacién izquierda 10 Méaximo 10 Méaximo
Imitacion Posturas

Bilateral 3 Inferior 7 Inferior
Secuencia de posturas

derecha 3 Inferior o7*
Secuencia de posturas

izquierda 3 Inferior 97*
Praxis constructiva

copia 9 Inferior 97*

Praxis constructiva
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copia con tiempo 12 Inferior 97*
Imagenes superpuestas 19 Minimo 18 Inferior
Imagenes superpuestas

con tiempo 19 Inferior 21 Inferior
Memoria de textos 6 Inferior 6 Inferior
Memoria de textos con

preguntas 10 Inferior 13 Inferior
Memoria de textos

diferida 4 Inferior 6 Inferior
Memoria de textos

diferida con preguntas 6 Inferior 16 Minimo
Memoria visual de

reproduccion 1 Inferior o7*
Problemas aritméticos 2 Inferior 4 Inferior
Problemas aritméticos

con tiempo 2 Inferior 6 Inferior
Semejanzas-abstraccion 6 Minimo 6 Minimo
Clave de numeros 13 Inferior 97*
Cubos 0 Inferior 1 Inferior
Cubos con tiempo 0 Inferior 1 Inferior

*97= no aplicable por problema motor de base.
Los numeros en negro indican mejoria en el rendimiento, posterior al programa de

rehabilitacion.
Orden de los percentiles: inferior, minimo, medio, maximo.

Por ultimo, se observdé una mejoria del estado de animo entre las
puntuaciones obtenidas en el test de Hamilton, que pas6 de una depresion a un

estado distimico, lo que se reflejé en una mayor participacion en sus actividades de

autocuidado y sociales.
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VIl. DISCUSION

La demencia es un sindrome de etiologia multiple y curso habitualmente
progresivo cuya principal manifestacion clinica es el deterioro de la capacidad
intelectual del individuo que la padece. Sin embargo, el proceso patoldgico
causante de la demencia incide también directa o indirectamente, sobre otros
componentes funcionales del individuo, perturba globalmente su interaccion con el
entorno fisico, emocional y social, por tanto es recomendable valorar las
Actividades Instrumentales de la Vida Diaria que ademas son de enorme
importancia para monitorizar los eventuales efectos de cualquier intervencion
terapéutica, dada su alta validez ecoldgica (Zanetti, Binetti, Magni, Rozzini,
Bianchetti y Trabucchi, 1997; Peha-Casanova, 1999%, Yesavage, Westphal, Rush,
2001; Avila, Bottino, Cavalho, Santos, Seral y Mohito, 2004; Patterson, 2004;
Drake, 2006).

Las actividades instrumentales de la vida diaria, son las que permiten a la
persona adaptarse a su entorno y mantener su independencia en la comunidad.
Suponen un nivel mas complejo de la conducta humana y por ello dependen mas
que las actividades basicas de la vida diaria de otras esferas del estado de salud
(afectivo, cognitivo y del entorno social). Dichas escalas son mas sensibles para
valorar la situacion funcional de las personas en general, correlacionan mas con el
estado cognitivo y pueden utilizarse para la deteccion precoz del deterioro cognitivo
de pacientes ambulatorios (Reich, 1997). Sin embargo, tienen algunos
inconvenientes, en particular su mayor dependencia de la motivacion de las
variaciones del estado afectivo, de la capacidad mental y del entorno social del
individuo. Por tanto, es preferible evaluar si el paciente realiza habitualmente una
actividad y no si podria realizarla (utilizacién del teléfono, uso de medios de

trasportes, preparacion de la comida, hacer compras, cuidado de la casa, lavado
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de la ropa, control de la medicacion y manejo del dinero) cuya finalidad sea

establecer objetivos mas practicos.

Por otro lado, es importante tomar en cuenta que algunas de las actividades
cotidianas meta no se lograron implementar debido a que no se crearon dichas
necesidades en la paciente. Lo que pudiera estar relacionado con los roles
establecidos mucho tiempo atras, la dinamica familiar, las responsabilidades y las
expectativas mutuas, que pueden determinar en gran parte las responsabilidades
que cada uno asume frente a los situaciones cotidianas y al enfermo. En esta
situacion en particular, el miembro de la familia que tenia toda la responsabilidad de
la atencion de la paciente no participaba el estado de cosas a los demas (en este
caso sus nietas) porque consideraba que seria imponerles una carga. Ademas, su
personalidad la hacia llevar no sélo la carga de cuidar a su familiar sino a otros
miembros de su familia. Por tanto, es necesario considerar esta serie de factores

para futuras intervenciones.

Existen pocos estudios que proveen evidencia de los beneficios de la
rehabilitacion cognitiva en las demencias y muy particularmente en la Corea de
Huntington (Power, 1982; Leng, Woodward, Stokes, Swan, Wareing y Baker, 2003).
Considerando todas las limitaciones de este estudio, los resultados sugieren que un
corto pero especifico programa de rehabilitacion neuropsicologica, promovid
mejoras en algunos aspectos del funcionamiento ejecutivo de la paciente. Es
importante sefialar que ante la imposibilidad de corregir las funciones deterioradas,
la rehabilitacion neuropsicologica en las demencias busca mantener y fortalecer el
funcionamiento actual para evitar un deterioro mayor, ademas de tratar de incidir
sobre la recuperacion del exceso de discapacidad o prevencion de la pérdida

residual de la funcionalidad (Pena-Casanova, 1999%; Boccardi y Frisoni, 2005).

Se observdé que tras la estimulacion de las funciones cognoscitivas se

produjo una extension de la ganancia a funciones no entrenadas (Patterson, 2004)
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por lo que la utilizacién de las actividades cotidianas son un buen parametro para
evaluar la efectividad de la intervencién. Toda rehabilitacion neuropsicologica busca
ser ecoldgica, sin embargo es dificil controlar todas las variables externas
presentes en el ambiente de los pacientes para comprobar la efectividad del
tratamiento, por tanto se necesita de medios efectivos y cuantificables. Las

actividades de la vida diaria proporcionan esta medicion obijetiva.

Los resultados del presente estudio mostraron una mejora significativa
después del programa de rehabilitacibn neuropsicolégica en las escalas de
Actividades de la Vida Diaria, en el test de depresién, Token Test y la Figura
Compleja de Rey-Osterrieth la Escala sobre la carga del cuidador y una modesta
mejoria en el test Barcelona, lo que demuestra la mejora en la cognicion, la
conducta, el estado emocional y la eficacia del programa de intervencion. Estos
resultados son consistentes con otros estudios publicados recientemente, los
cuales muestran un efecto clinico mas positivo que un efecto estadistico o
cuantitativo en test o escalas (Leng, Woodward, Stokes, Swan, Wareing y Baker,
2003; Avila, Bottino, Carvalho, Santos, Seral y Miotto, 2004; Drake, 2006).
Ademas, la paciente aplicé las estrategias implementadas en el programa para
realizar sus actividades cotidianas e instrumentales, 1o que promovié la mejoria en
su conducta, una mayor independencia y minimizé en cierto grado la carga de

trabajo del cuidador primario.

En cuanto a la ejecucion de la Figura compleja de Rey-Osterrieth, se ha
postulado, que el deterioro evidente de las funciones visuoconstructivas refleja la
progresion de la enfermedad, dichas alteraciones se han atribuido a la afectacion
de la cola del nucleo caudado, la cual proyecta a las regiones temporales donde se
lleva a cabo el procesamiento visual, ademas provee evidencia acerca de la
existencia de alteraciones visuoconstructivas secundarias a la alteracion del

funcionamiento ejecutivo, debido a que las dificultades se centraron en los aspectos
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ejecutivos de la tarea como la planeacién, organizacion y cambio de set atencional
(Redondo-Vergé, 2001).

Es importante senalar que aun son desconocidos los procesos por medio de
los cuales se observa una mejoria en la ejecucién de pruebas neuropsicoldgicas o
en la realizacion de actividades cotidianas; en este sentido, la plasticidad neuronal
puede apoyar la explicacion del fendmeno de aprendizaje y es por ahora una de las
formas de abordaje de las enfermedades psiquiatricas y neurologicas de origen
funcional (Gémez-Fernandez, 2000). Otra explicacién propone que posiblemente
sea debido a que se organizan de una manera diferente los procesos, se eche
mano de recursos no utilizados con anterioridad o se deba a una interaccion entre
todos estos factores (Pena-Casanova, 1999% Erostegui, 2000; Baatsch, Jobe,
Sychra y Blend, 2004). Por ende, es recomendable realizar otros estudios que
ayuden a clarificar esta cuestion, por ejemplo, seria interesante realizar estudios de
imagenes funcionales y/o estructurales (p.e. SPECT) estado de los
neurotransmisores 0 modelos animales de trasplante de células estriatales
(Lawrence, in press). Es importante mencionar que dichos estudios son costosos

por tanto la paciente no cuenta con ellos.

Con base a las pruebas neuropsicolégicas y escalas utilizadas en la
evaluacion y revaloracion del estado cognitivo y emocional de ER, pudo
demostrarse la eficacia del programa de rehabilitacion neuropsicoldgica basado en
el funcionamiento ejecutivo. De acuerdo a la literatura que propone que las
demencias subcorticales son resultado de la disfuncion ejecutiva (Pillon, Deweer y
Agid, 2000; Bondi y Kaszniak, 2001; Redondo-Vergé, 2001; Redondo-Verge,
Brown y Chacédn, 2001; Manly, Hawkins, Evans, Woldt y Robertson, 2002) el hecho
de estimular el funcionamiento ejecutivo de la paciente cumplié con la finalidad de
mejorar su funcionamiento cognitivo, ademas de incrementar la autonomia personal
de la paciente en sus actividades de la vida diaria. Y aunque la aproximacion de

mejorar la calidad de vida de la paciente y su cuidador fueron implicitas, es
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importante retomar este aspecto para futuras intervenciones, debido a que en no
existen escalas para medir niveles de satisfaccion y bienestar, aunque las escalas
sobre trastornos conductuales o las que evaluan el grado de estrés que presentan
los cuidadores son un buen parametro para medir indirectamente los niveles de
bienestar, es recomendable se construyan estos instrumentos para evaluar otros
aspectos mayormente relacionados con la calidad de vida de una persona (p.e. su
contexto de la cultura, del sistema de valores en los que vive y en relacidon con sus
objetivos, sus expectativas, sus normas, sus inquietudes, relaciones sociales, nivel

de funcionalidad e independencia, salud).

La evaluacion de las alteraciones de la conducta es util para determinar la
gravedad de la enfermedad y su prondstico, valorar el impacto potencial de la
enfermedad en la familia o de los cuidadores e implementar tratamientos de
intervencion sobre el medio y la rehabilitacion (Pena-Casanova, 1999a). Ya que
como sefialan Son, Therrien y Whall (2002) el valor social de estas estrategias no
es secundario y puede ser alcanzado a través de la rehabilitacion cognitiva, puesto
que un efecto positivo sobre los problemas de conducta es inmediatamente
apreciado. En este sentido es de suma importancia destacar que la apatia es el
rasgo comportamental que mejor se correlaciona con la evolucion de la Corea de
Huntington, ademas es primordial destacar el valor de estas intervenciones debido

a la alta tasa de suicidio presente en estos pacientes (Gémez y Barquero, 2002).

Por otro lado, en estudios previos (Halliday, McRitchie, Macdonald, Double,
Trent y McCusker, 2003) se ha observado que el incremento de la discapacidad
fisica y el decline de las actividades de la vida diaria correlacionaba con déficit en la
perfusion y el volumen del putamen en pacientes con la enfermedad de Huntington,
el metabolismo en el caudado se correlacionaba significativamente con Ia
capacidad funcional como las actividades de la vida diaria, el funcionamiento
ocupacional y la habilidad para manejar las finanzas (Weeks, 2006). Como se

mencionod anteriormente, es la patologia mas pura de demencia subcortical, ya que
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principalmente y de forma casi exclusiva en sus fases iniciales afecta al nucleo
caudado. Este degenera mas que cualquier otra estructura, la afectacion de este
nucleo puede llevar a la incapacidad de ejecucion correcta de las funciones
intelectuales del lobulo frontal (Lawrence, Sahakian y Robbins, 2002). Estos
hallazgos son consistentes con los datos encontrados en los estudios de imagen de
ER, por tanto los déficit encontrados en la evaluacion neuropsicoldgica son el

resultado de la patologia estriatal.

Otro aspecto importante a considerar es que el hecho de haber recibido la
certeza diagnostica en la paciente (portadora de la expansion del gen de la
huntingtina) condicion6 la aparicion de otros conflictos como la duda acerca de
otros posibles portadores de la enfermedad, ademas se observo que los posibles
portadores (hijas) no lograron lidiar con este conocimiento a pesar de los beneficios
que pudieran desprenderse de este conocimiento como sus metas y objetivos a
futuro (Craufurd y Harris, 2000). Por tanto, es recomendable la ingerencia de un
consejero genético o la busqueda de apoyo psicoterapéutico que permita la

existencia de una vision globalizadora en este tipo de padecimientos.
Finalmente, la importancia de hacer un diagnostico precoz de un cuadro

demencial radica en establecer la posibilidad de reversion o desaceleracion del

deterioro, proporcionando al paciente un tratamiento oportuno.
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VIIl.  CONCLUSIONES

La comunidad cientifica y los familiares de pacientes con demencia aceptan
en general, que la intervencién y tratamiento de estas personas ha de ser mas
amplio que el puramente farmacologico. Son muchos ya los autores que proponen
el desarrollo complementario de estrategias de tratamiento no farmacolégico. La
evidencia a favor de la rehabilitacion cognitiva en la demencia, claramente muestra
que esta justificada si se cree que algo puede ser hecho. La rehabilitacion
neuropsicolégica, si bien no eliminara los problemas cognoscitivos, puede hacer
una considerable diferencia en la calidad de vida de la persona y sus familiares. Es
importante sefalar que aun existe mucho escepticismo acerca de la rehabilitacion
neuropsicolégica en los padecimientos demenciales, debido en parte a la
inexistencia de una vision globalizadora, infravaloracion de las capacidades
residuales y las intervenciones propuestas en las instituciones (si es que las hay)
son planteadas solo como actividades de ocio, sin planificacién y seguimiento por
parte de personal no capacitado. Por tanto es importante destacar que todo
programa de intervencion debe ser adaptado a las capacidades reales del paciente,
su estado premorbido, gustos y aficiones, o que marcara la direccion que debe

llevar el programa ya sea rehabilitar o estimular las habilidades cognoscitivas.

La rehabilitacion cognitiva es al mismo tiempo una herramienta y una meta
que debe ser alcanzada en orden para obtener funcionalidad y mejorar la calidad
de vida. La rehabilitacion neuropsicoldgica puede ser considerada como un objetivo
intermedio, necesario para alcanzar unos objetivos superordinarios, como mejorias

en la independencia y en la calidad de vida.
La intervencidon neuropsicologica en los pacientes con demencia, debe

disenarse cuidadosamente, atendiendo a las necesidades reales del paciente y el

estado evolutivo de la enfermedad en el momento de la intervencién. En todos los
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casos, el objetivo de la terapia debera ser el conseguir el bienestar del paciente y
favorecer una mejor calidad de vida mediante la promocion de la independencia (en
la medida de lo posible) y optimizar la funcionalidad y el rendimiento cognitivo y
conductual en general. El objetivo de la intervencion cognitiva debe ser el mantener
una buena ejecucion de las funciones que aun estan presentes en el paciente y que
seguramente pueden ser pérdidas prematuramente si no son usadas activamente

(p-e. el ejercicio y las actividades cotidianas).

La rehabilitacion cognitiva es una buena herramienta para mantener el
funcionamiento cognitivo en las personas con demencia. La manera de llevar a
cabo el programa de intervencion debe incluir, la motivacion, aspectos sociales y
psicolégicos. Por tanto, los resultados del programa deben incluir, mejoras en el
mantenimiento de las funciones cognitivas, de la interaccion social y del estado de
animo. La rehabilitacion cognitiva es al mismo tiempo una meta y una herramienta

para mejorar la calidad de vida.

Aunque el incremento de los puntajes del Test Barcelona no es
significativamente diferente a la aplicacion previa, se observd cierto impacto
positivo del programa de rehabilitacion cognoscitiva en la paciente, en relacion al
estado funcional (realizacidon de sus actividades de la vida diaria) y emocional. Es
conveniente destacar que las caracteristicas de la terapia no registraron efectos
secundarios y hubo una muy buena aceptacién de las actividades propuestas por
parte de la paciente. El presente estudio mostré que la paciente logré aplicar las
técnicas aprendidas en el programa de intervencion dentro de sus actividades de la
vida diaria. Ademas, la mejora de estas actividades promovidé importantes
ganancias en la conducta, mejor6é la independencia funcional de la paciente y

minimizd en cierto grado la carga de estrés que experimentaba su cuidador.

Desde un punto de vista educacional y desde mi experiencia clinica, estas

intervenciones estan justificadas ya que, a pesar de que para un observador ajeno
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el bienestar de un enfermo con demencia estaria suficientemente garantizado con
una cierta atencion de los aspectos personales basicos (alimentacién, salud,
tratamiento farmacolégico) cada individuo, por limitada que sea su situacion, tiene
capacidad de aprender o desarrollar otras habilidades y su bienestar personal

consiste precisamente en llegar al maximo de su potencial.

Hablar de demencia significa hablar de un grave problema de salud publica,
de costos directos e indirectos en materia sanitaria muy elevados, asi como de una
importante carga para la familia. EI hecho que se desarrollen programas de
intervencion cognitiva, técnicas de modificacion de conducta asi como apoyo
psicosocial a pacientes y cuidadores, permitira el retraso en la institucionalizacion o
en el cuidado total del paciente, que no solo se vera favorecido por un menor
progreso de la enfermedad, sino también a los efectos de intervenir sobre los
cuidadores.

Entre las limitaciones del estudio, es importante senalar que falto considerar
en forma mas precisa la realidad del entorno de la paciente; en este sentido cabe
mencionar la falta de recursos econdmicos en la familia, la disfuncionalidad de la
dinamica familiar (Qque ya estaba presente desde los inicios de la enfermedad y
dénde seria recomendable la intervencidon psicoterapéutica) impidieron en cierta
medida que se lograran algunas de las metas establecidas en cuanto al reparto de

obligaciones y responsabilidades entre sus miembros.

Dentro de las aportaciones plasmadas en la realizacion de este programa de
intervencion se encuentra el abordaje del caso clinico dentro de una vision mas
globalizadora, donde se considerd la intervencion no solo de la Sra. ER en cuanto a
una mejor ejecucion de las pruebas neuropsicoldgicas, sino se busco que éste
tuviera un impacto positivo en sus actividades cotidianas, es decir un enfoque
ecolégico, ademas se considerd el papel y el bienestar del cuidador primario. Si se

limita el abordaje al punto de vista biologico, el problema se encara intratable,
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inexorable y progresivo; en cambio si se aborda como un problema biopsicosocial y
multicausal, se podra intervenir en ciertos aspectos psicoldgicos y sociales, mejorar
y solucionar algunos problemas importantes del manejo que la familia y los

cuidadores que conviven con la enfermedad.

Otra aportacion en la realizacion de dicho estudio fue considerar el factor
primario alterado en este tipo de cuadro demencial, es decir la visiébn de la
disfuncion ejecutiva en la corea de Huntington, que si bien ya habia sido
considerada como modelo cognitivo de explicacidon de las alteraciones observadas
en dicho padecimiento, no existe ningun estudio que las haya retomado como

modelo de intervencion.

Finalmente, es necesario realizar mas estudios en esta direccion y aplicar los
conocimientos adquiridos para conseguir con esto una mayor aceptacion de este
tipo de intervencion y lograr un impacto positivo en la vida de las personas a

quiénes atendemos.
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APENDICE A.

SPECT Cerebral

Zona de hipoperfusion (en color amarillo) en region frontal izquierda visible en cortes transaxiales y sagitales.
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Apéndice B.

Perfil Test Barcelona pre-programa de rehabilitacion.

© 20-49 ANOS. ESC ALTA (14.53 + 4.26). Percentiles 10 20 30 40 50 607 80 90 95
0
SUBPRUEBAS. INFERIOR | MIN [{ ]| MEDIO | MAXIMO | PD OBSERVACIONES-SEMIOLOGIA
FLUENCIA Y GRAMATICA 0 2 4 6 9 10
CONTENIDO INFORMATIVO. 0 2 4 6 9 0] 7 . s .
ORIENTACION PERSONA.. 0 2 4 5 6 7 Lenguaje disartrico, dificultad para
ORIENTACION LUGAR.... 01 2 3 4 5 )
ORIENTACION TIEMPO... Jo 5 1116 22 22 23 acceder al léxico.
DIGITOS DIRECTOS ~|o 1 2 3|4 5 6 7 8
DIGITOS INVERSOS...... 0 1 2 3 4 | 5 6 Problemas de control mental
SERIES ORDEN DIRECTO 0 1 2 3
SERIES ORDEN DIRECTO T 0 1 3 4 5 6 Problemas de control mental
SERIES INVERSAS........ 0 1 2 3
SERIES INVERSAS T... 0 13 4 5 6
REPETICION DE LOGATOMOS o1 2 4 6|7 8 | 5
REPETICION PALABRAS o 2 4 6 8 10 L L
DENOMINACION IMAGENES 1 5 o 12l3 o Dificultades de atencién y de analisis
DENOM. IMAGENES T........ 0 8 16 24 34|39 41 42 . . L,
RESPUESTA DENOMINANDO... To 2 3 4 5 6 activo de la informacion.
RESPUESTA DENOMINANDO Jo 5 9 1317 18 L )
EVOC. CATEG. ANIM. 1m 10 2 4 o 14|15 181920 21 22 | 25 28 321 10 | Falta de andlisis activo
COMP. REALIZAC ORDENES o1 4 9 15 16 | 12 . )
MATERIAL VERBAL COMPLEJO. 012 4 6|7 8 9 | 5 | Problemas de comprension secundarias
MAT. VERB. COMPLEJOT. .... 0 4 6 16 21|22 24 25 26 27 | 14
LECTURA LOGATOMOS 1o 2 3 45 6 a dificultades de atencién
LECTURA LOGATOMOS T o 1 3 1017 18
LECTURA TEXTO......... 0 15 30 45 54|55 56 No hay andlisis activo
COMP. LOGATOMOS.... 0 1 2 3 5 6
COMP. LOGATOMOS T. 0 4 6 9 17 18
COMP. FRASES Y TEXTOS. 01 2 4 6|7 8
COMP. FRASES Y TEXTOS T.. 0 1 7 13 19[20 21|23 24 | 17 .
IMECANICA DE LA ESCRITURA... Jo 1 2 3 4 5 Problemas de atencion
DICTADO LOGATOMOS 1o 2 5 6 | 3
DICTADO LOGATOMOS T 0 2 6 10 14|15 17 18
DENOMINACION ESCRITA.... 0 2 3 45 6 .
DENOMINACION ESCRITAT..... Jo 3 6 9 17 18 Problemas de comprension
GESTO SIMBOLICO ORDEN DERECHA.....]0 2 4 6 9 10
GESTO SIMBOLICO ORDEN IZQUIERDA....|0 2 4 6 9 10 Pérdida de melodia cinética
GESTO SIMBOLICO IMITAC. DERECHA......... 0 2 46 9 10
GESTO SIMBOLICO IMITAC. IZQUIERDA....[0 2 4 6 9 10
IMITACION POSTURAS BILAT Jo 1 2 4 7 8
SECUENCIA DE POSTURAS DERECHA........... 0 1 3 5 7 8 Pérdida de perspectiva
SECUENCIA DE POSTURAS IZQUIERDA........ 01 2 4 6|7 8
PRAXIS CONST. COPIA........... 0 2 4 8 1213 |16(17 18
PRAXIS CONST. COPIA T 0 3 7 15 29[30 34|35 36
IMAGENES SUPERPUESTAS.. 0 4 6 9 18]19 20
IMAG. SUPERPUESTAS T. 0 3 6 9 12[31 34 35
MEMORIA TEXTOS.......... 0 1 4 7 10|11 13| |15 16 17 | 19 21 22 e
MEMORIA TEXTOS PREG... 0 2 6 10 14|15 16[17[18 19 | 21 22 23 Problemas de comprension dificultan la
MEMORIA TEXTOS DIFERIDA 0 1 2 6 10|11 12|14| 15 161 19 21 22 L
MEMORIA TEXTOS DIF. PREG.. 0 2 4 5 6|15 16]|17[18 19 | 21 22 23 codificacion.
MEMORIA VIS. REPRODUCCION.... Jo 35 7 910 12] [14 15 16
PROBLEMAS ARITMETICOS 0 1 2 3 4|5 6|7]8 9 10
PROBLEM ARITMETICOS T 0 2 4 6 8|9 11]|12|14 15 17 20
SEMEJANZAS-ABSTRACCION.. 0 1 2 3 4|5 8 10 12
CLAVE DE NUMEROS.. 0 5 10 15 20|21 262931 36 37 | 43 45 48 |
0 1 2 3 4[5 6 Problemas de comprension y de
0 1 3 6 910 12]|13|14 1516 18
SUBPRUEBAS. Percentiles 10 20{30(40 50 60 | 80 90 95 [ PD memoria de trabajo
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Apéndice B (continuacion).

Perfil Test Barcelona post-programa de rehabilitacion.

© 20-49 ANOS. ESC ALTA (14.53 + 4.26). Percentiles 10 20 30 40 50 60 70 80 90 95
SUBPRUEBAS. INFERIOR | MIN [{] MEDIO MAXIMO | PD OBSERVACIONES-SEMIOLOGIA
FLUENCIA Y GRAMATICA. ... 0 2 4 6 9 10 7
CONTENIDO INFORMATIVO.... 0 2 4 6 9 10 o .
ORIENTACION PERSONA.. 5 4 5 6 7 Lenguaje disértrico, dificultad para acceder al
ORIENTACION LUGAR 1 2 3 4 5 o
ORIENTACION TIEMPO.. 5 11 16 21 22 23 léxico.
DIGITOS DIRECTOS.. 1 2 3[4 5 6 7 8
DIGITOS INVERSOS 1 2 3 4 5 6 Problemas de memoria de trabajo
SERIES ORDEN DIRECTO 1 2 3
SERIES ORDEN DIRECTO T.. 0 1 3 4 5 6 Problemas de control mental
SERIES INVERSAS 0 1 2 3
SERIES INVERSAS T 0 1.3 4 5 6 2
REPETICION DE LOGATOMOS, 1 2 4 6|7 8 5
REPETICION PALABRAS 2 4 6 8 10 s P .
SENOMINACIGN TMAGENES- T 9 olE n % Lenguaje disartrico (no hay andlisis activo)
DENOM. IMAGENES T......... 8 16 24 34|39 41 42
RESPUESTA DENOMINANDO.. 2 3 4 5 6
RESPUESTA DENOMINANDO 5 9 13 17 18 o
EVOC. CATEG. ANIM. Im 2 4 9 14|15 18|19]20 21 22 |25 28 32 - Problemas para acceder al Iéxico
COMP. REALIZAC ORDENES 0 1 4 9 15 16 .
MATERIAL VERBAL COMPLEJO. 012 4 6|7 8 9 Impulsividad
MAT. VERB. COMPLEJO . ........... 0 4 6 16 21|22 24 25 26 27
LECTURA LOGATOMOS 0 2 3 4 5 6
LECTURA LOGATOMOS T.. 0 1 3 1017 18
LECTURA TEXTO 0 15 30 45 54|55 56 Problemas de Comprensi(’)n
[COMP. LOGATOMOS 0 1 2 3 5 6
COMP. LOGATOMOS T. 0 46 917 18 Pérdida de melodia cinética
COMP. FRASES Y TEXTOS. 01 2 4 6|7 8
COMP. FRASES Y TEXTOS T.. 0 1 7 13 19]20 21|23 24
MECANICA DE LA ESCRITURA 0 1 2 3 4 5 97
DICTADO LOGATOMOS 2 5 6 97
DICTADO LOGATOMOS T.. 2 6 10 14|15 17 18 Problema motor de base
DENOMINACION ESCRITA... 2 3 4 5 6 97
DENOMINACION ESCRITAT.... 0 3 6 9 17 18
GESTO SIMBOLICO ORDEN DERECHA........ 0 2 4 6 9 10
GESTO SIMBOLICO ORDEN IZQUIERDA....[0 2 4 6 9 10
GESTO SIMBOLICO IMITAC. DERECHA....... 02 46 9 10
GESTO SIMBOLICO IMITAC. IZQUIERDA....|0 2 4 6 9 10
IMITACION POSTURAS BILAT . 1 2 4 7 8
[SECUENCIA DE POSTURAS DERECHA.......... 0 1 3 5 7 8 97 Problema motor de base
SECUENCIA DE POSTURAS IZQUIERDA.....| 0 1 2 4 6|7 3
PRAXIS CONST. COPIA 0 2 4 8 12|13 |16]17 18 97,
PRAXIS CONST. COPIA T... 0 3 7 15 29|30 34|35 36
IMAGENES SUPERPUESTAS 0 4 6 9 18]19 20 21
IMAG. SUPERPUESTAS T. o 3 6 9 12|31 34 35
MEMORIA TEXTOS..... 0 1 4 7 10|11 13| |15 16 17 18|19 21 22 . ) -
MEMORIA TEXTOS PREG.. do 2 6 10 14|15 16]17]18 19 20|21 22 23 gl Imcomplecion de la informacion  por
MEMORIA TEXTOS DIFERIDA. 0 1 2 6 10|11 12|14| 15 16 17|19 21 22 " . .
MEMORIA TEXTOS DIF. PREG 0 2 4 5 6|15 16|17|18 19 20|21 22 23 dificultades de memoria de trabajo.
MEMORIA VIS. REPRODUCCION.... 0 3 5 7 9|10 12| |14 15 16 97
PROBLEMAS ARITMETICOS.... 1 2 3 4[5 6|7]8 9 10
PROBLEM ARITMETICOS T.. 2 4 6 8|9 11[12]14 15 17 18 20
SEMEJANZAS-ABSTRACCION. 1 2 3 4|5 8 10 12
CLAVE DE NUMEROS 5 10 15 20|21 26|29B1 36 37 40|43 45 48 —| 97
1 2 3 45 6
CUBOST... 1 3 6 9|10 12|13{14 15 16 18
SUBPRUEBAS. Percentiles |10 20|30[40 50 60 70|80 90 95 | PD
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Apéndice C.

Programacién semanal de Actividades de la Vida Diaria (AVD).

Nombre: Fecha de a
Observaciones

Actividad Lunes Martes Miércoles | Jueves Viernes Sabado | Domingo

Lavarse los dientes

Banarse

Peinarse

Tender su cama

Barrer

Trapear

Recoger plato después de comer

Cuidado de mascota

Cuidado de plantas

Narrar acontecimiento (novelas,
noticias, lectura)

Realizar pequefas compras

Elaborar lista de supermercado

Paseos, actividades religiosas o
recreativas

Usar el teléfono

NOTA: registrar las actividades que realiza ER. por cada dia de la semana.
v Lo hace X no lo hace
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Apéndice D.

Escala sobre la carga del cuidador.

A continuacion se presenta una lista de afirmaciones en las cuales se refleja como
se sienten, a veces, las personas que cuidan a otras personas. Después de leer
cada oracion debe indicar con que frecuencia se siente usted asi: nunca, raramente,
algunas veces, bastante a menudo y casi siempre. A la hora de responder piense
gue no existen respuestas acertadas o equivocadas, sino tan solo su experiencia.

0= nunca 1=raravez 2= algunas veces 3= bastantes veces 4= casi siempre.

1. ¢ Cree que su familiar le pide mas ayuda de la que realmente necesita?

2. ¢Cree que debido al tiempo que dedica a su familiar no tiene suficiente tiempo
para usted?

3. ¢Se siente agobiado entre cuidar a su familiar y tratar de cumplir otras
responsabilidades en su trabajo o su familia?

4. ¢ Se siente avergonzado por la conducta de su familiar?

5. ¢ Se siente enfadado cuando esta cerca de su familiar?

6. ¢ Piensa que su familiar afecta negativamente a su relacién con otros miembros
de su familia?

7. ¢ Tiene miedo de lo que el futuro depare a su familia?

8. ¢ Cree que su familiar depende de usted?

9. ¢, Se siente tenso cuando esta cerca de su familiar?

10. ¢ Cree que su salud se ha resentido por cuidar a su familiar?
11. ¢ Cree que no tiene tanta intimidad como le gustaria debido a su familiar?

12. ¢ Cree que su vida social se ha resentido por cuidar a su familiar?

13. ¢Se siente incOmodo por desatender a sus amistades debido a su familiar?

14. ¢Cree que su familiar parece esperar que usted sea la persona que le cuide,
como si usted fuera la Unica persona de quien depende?

15. ¢Cree que no tiene suficiente dinero para cuidar a su familiar ademas de sus
otros gastos?

16. ¢ Cree que seréd incapaz de cuidarle/la por mucho mas tiempo?

17. ¢ Siente que ha perdido el control de su vida desde la enfermedad de su familiar?

18. ¢ Desearia poder dejar el cuidado de su familiar a alguien?

19. ¢ Se siente indeciso sobre que hacer con su familiar?

20. ¢ Cree que deberia hacer méas por su familiar?

21. ¢ Cree que podria cuidar mejor de su familiar?

22. En general, ¢Qué grado de carga experimenta por el hecho de cuidar a su
familiar?
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Apéndice E.

Escala para valoracion de trastornos de conducta. “Cohen- Mansfield Agitation
Inventory (1989).

Vestimenta inadecuada o desnudarse

Escupir (incluido comida)

Maldecir o tener agresividad verbal

Demanda continua e injustificada de atencién o ayuda

Frases 0 preguntas repetitivas

Pegar incluso a uno mismo

Dar patadas

Agarrar a las personas

Dar empujones

Lanzar objetos

Hacer ruidos raros (risa o llantos extranos)

Gritar

Morder

Arafar

Tratar de irse a otro sitio (salir a la calle)

Caida intencionada

Estar quejandose

Negativismo

Comer o beber cosas no comestibles

Hacerse dafio a uno mismo o a los demas

Manejo inadecuado de cosas

Esconder cosas

Acumular cosas

Romper cosas 0 destruir sus propias pertenencias

Movimientos estereotipados

Realizar insinuaciones sexuales de tipo verbal

Realizar insinuaciones de tipo fisico

Inquietud en general

La frecuencia de las conductas de las dos Ultimas semanas son registradas en base a una
escala de puntuacion hasta 7: 1=nunca, 2=menos de una vez a la semana, 3=1 o 2 veces
por semana, 4=varias veces, 5=1 o0 2 veces al dia, 6=varias veces al dia, 7=varias
veces/hora.
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APENDICE F.

FORMATO DE CALIFICACION

Nombre: Fecha: No. de sesion:
Terapeuta:
Descripcion de la Objetivo Realizacion/Problema Resultados Observaciones

Actividad

No. de aciertos con
ayuda:
No. de aciertos sin
ayuda:

Tiempo de ejecucion:

Autocorrecciones:
Tipo de estrategia
utilizada:

Resultado global de la ejecucion:

1. Normal, 2. Moderadamente mejor, 3. Discretamente mejor 4. Sin cambios 5. Discretamente peor

6. Notablemente peor
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APENDICE G.

EJEMPLO DE SESION DE REHABILITACION.

Nombre: Fecha: No. de sesion: 5

Terapeuta:

Objetivo Componente Material Procedimiento Evaluacion de la
cognitivo ejecucion.

1. Que la paciente
adquiera el
conocimiento y
aplicacion de la
organizacion del
barrido visual para
lograr ejecutar tareas
simples de rastreo de
informacion.

2. Que la paciente
adquiera el
conocimiento y
aplicacion de la
organizacion del
barrido visual para
lograr ejecutar tareas

Percepcion, gnosias
visuales, atencion,
concentracion,
funciones
visuoespaciales y
ejecutivas.

Hojas con estimulos
especificos (letras).

1. La paciente debe
trazar un circulo
alrededor de la letra P.
Se le pide que explore
cada linea de derecha
aizquierda y de arriba
abajo (puede
ayudarse con el dedo
para guiar la
basqueda visual).

2. La paciente debe
trazar un circulo
alrededor de la letra L.
Se le pide que explore
cada linea de derecha
a izquierda y de arriba

No. de aciertos.
Autocorrecciones.

Tiempo de ejecucion.
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medianamente
complejas de rastreo
de informacion.

3. Que la paciente
adquiera el
conocimiento y
aplicacién de técnicas
gue apoyen el
mantenimiento de la
atencion visual, la
concentraciény sus
implicaciones
espaciales.

3. Mejorar la
discriminacion de
elementos graficos
determinados.

abajo (puede
ayudarse con el dedo
para guiar la
basqueda visual).

3. La paciente debe
trazar un circulo
alrededor de la letra U.
Se le pide que explore
cada linea de derecha
a izquierda y de arriba
abajo (puede
ayudarse con el dedo
para guiar la
basqueda visual).

Observaciones: Tipo de ayuda prestada/ Nivel de dificultad de la tarea.




APENDICE G. (Continuacién)

TIPO DE ESTIMULO PRESENTADO EN LA SESION 5.

Ejempio: Trazar un circulo alrededor de 1la leuva P n 5 S b <o P

Trazar un cFculo arededor de ia letra P
P R B DC P OB RDCPFPEBEOOGSPP
B PP B R BE D C R P R R F P B C " C F rF
VI P Q C P D PP OB G P O D FEB PP FPT X
A S D F G H P 1. 7Z Z Z P Y W ©Q s »m ™ »m r

Trazar un circulo abededor de la letra L.

I T OF I L.V R T ™M I L I B F I L. T ¥ X
T Y L X L H Q W R LY LI O P P EL E L
A S D F G HJL Z X CLVEBERERBRBRINNO®GGOQ
L L L Q@ W W H L E R Y L K D F N L O L

Trazar un circulio afededor de Ia leaga U

H V U U YT E U B W N M UI UNREU OFPF
A B C D E U F G U UOQDU IT@ITOT OUUOU IO " OPF
U U U U C C C G A ST Y I U Y T O I, Z X
U KO P 1. K U G U @I O U ¥ U T L . P OO

Tomado de Pefia-Casanova (1999b).
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APENDICE H.

EJEMPLO DE SESION REHABILITACION.

Nombre: Fecha: No. de sesion: 13

Terapeuta:

Objetivo Componente Material Procedimiento Evaluacion de la
cognitivo ejecucion.

1. Que la paciente
logre mantener la
atencion visual y la
concentracion.

2. Que la paciente
apligue el
conocimiento de la
organizacion del
barrido visual para
lograr ejecutar tareas
simples de
exploracion de
informacion.

3. Que la paciente
mantenga una
actividad exploratoria
activa con la cual
pueda detectar los

Funcion ejecutiva
(busqueda activa de
informacion, atencion,
concentracion).

Percepcion, gnosias
visuales.

Hoja de estimulos con
imagenes
superpuestas de
mediana complejidad.

Se muestran a la
paciente las hojas con
las imagenes
superpuestas yse le
pregunta cuantas
imagenes puede
distinguir. En caso de
dificultad puede
ayudarse con el dedo
para el seguimiento del
contorno de la figura.

No. de aciertos.
Autocorrecciones.

Tiempo de ejecucion
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detalles o elementos
mas significativos que
le permitan ejecutar
tareas medianamente
complejas de
reconocimiento de
imagenes.

Observaciones: Tipo de ayuda prestada/ Nivel de dificultad de la tarea.
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APENDICE H. (Continuacion).

TIPO DE ESTIMULO PRESENTADO EN LA SESION 13.

Tomado de Pefia-Casanova (1999b).
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APENDICE 1.

EJEMPLO DE SESION DE REHABILITACION.

Nombre: Fecha: No. de sesion: 30

Terapeuta:

Objetivo Componente Material Procedimiento Evaluacion de la
cognitivo ejecucion.

1. Que la paciente Funcién ejecutiva Periodico. La paciente debe No. de aciertos.

logre mantenerse y (busqueda activa de Hoja con buscar informacién

concentrarse en una
tarea determinada.

2. Que la paciente

3. Que la paciente
optimice sus
habilidades de
organizacion.

4. Que la paciente
genere estrategias por
si mismaen la
basqueda de
informacién concreta.

informacion, atencion,
concentracion).

instrucciones y tipo de
informacién a
investigar.

concreta en periédicos.

1. El estado del tiempo.
2. Una caricatura
politica.

3. Programacion de T.V
noticieros, telenovela
de moda, concierto.

4. Ofertas de trabajo
(secretaria bilingie y
con un sueldo superior
a los $8,000 mensual).
5. Horéscopo.

6. Una noticia sobre
politica.

7. Una noticia sobre un
artista famoso.

Autocorrecciones.

Tiempo de ejecucion
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8. Busqueda en la
cartelera de cine
alguna pelicula de corte
infantil.

Observaciones: Tipo de ayuda prestada/ Nivel de dificultad de la tarea.
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