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1.- INTRODUCCION

La distrofia miotonica tipo 1 (DM1) es una enfermedad genética autosomica
dominante que asocia distrofia muscular, miotonia y anomalias de otros 6rganos
como 0jos, sistema nervioso, aparato cardiorrespiratorio, aparato digestivo y

glandulas endocrinas (1).

La DM1 o enfermedad de Steinert, es la miopatia hereditaria méas frecuente en el
adulto. Presenta una distribucion geografica universal, se ha observado en todas
las poblaciones estudiadas y afecta a todas las razas (1).Es una enfermedad
autosdmica dominante cuyo gen responsable se localiza en el cromosoma
19913.3, y es conocida como una mutacion por expansién de repetidos en el
triplete CTG (2).

Entre los sistemas afectados por el padecimiento se encuentra el sistema nervioso
central. Se ha reportado que en la forma congénita se presenta retraso mental,
mientras que en el adulto llegan a presentarse desordenes del comportamiento,
hipersomnolencia, desordenes psicéticos y anedonia (3).

La valoracion de las habilidades cognoscitivas provee un método crucial para
comprender las dificultades en el aprendizaje de personas que han sufrido algun

tipo de alteracidon cognoscitiva, para planear métodos efectivos de rehabilitacion.

En los pacientes con DM1, se han realizado multiples estudios neuropsicolégicos
donde se han reportado algunas alteraciones en la construccion visual, funciones
ejecutivas, de percepcion, atencidon y memoria visual. Sin embargo, ninguno de los
estudios previos han valorado a pacientes con DM1 hispanohablantes. En este
trabajo se presentan los resultados de la evaluacion cognoscitiva en pacientes con
DM1 del Instituto Nacional de Rehabilitacién (INR), mediante la aplicacién de la

prueba de Neuropsi abreviado.



2.- ANTECEDENTES

2.1 DISTROFIA MIOTONICA TIPO 1

2.1.1 Generalidades

La Distrofia Miotdnica (DM) es una enfermedad neuromuscular con degeneracion
muscular progresiva asociada a debilidad y pérdida en el volumen del tejido
muscular que se refleja clinicamente con la presentacion de miotonia y atrofia

muscular. La DM es de presentacion multisistémica (4).

Existen 2 formas de DM: la mas comun y la mejor descrita es la que se asocia al
cromosoma 19, denominada DM tipo 1 (DM1). Por su parte la DM tipo 2 (DM2), se
debe a una anomalia en el cromosoma 3, es menos comun y generalmente menos

severa (5).

La DM1 fue inicialmente descrita por el médico aleman Hans Steinert en el afio
1904, quien reporté la presencia de debilidad muscular generalizada y atrofia
testicular en pacientes con este tipo de distrofia (3). Su signo caracteristico es la
“miotonia” que se refiere a la incapacidad de relajar voluntariamente los musculos,

presentandose una relajacion de forma lenta y anormal (5).

Esta enfermedad multisistémica cursa con degeneraciobn muscular lenta y
progresiva con incapacidad para relajar voluntariamente los muasculos, calvicie
frontal, cataratas, problemas respiratorios, hipogonadismo, arritmias cardiacas
producidas por defectos en el sistema de conduccién del musculo cardiaco,

resistencia a la insulina y atrofia testicular.

Se presenta generalmente en la tercera o cuarta década de la vida, pero puede
ocurrir congénitamente presentandose de una manera mas severa y con una alta
tasa de mortalidad perinatal, aquellos pacientes que sobreviven a éste periodo
desarrollan el cuadro clinico clasico de la enfermedad aproximadamente a los 10
afnos de edad (1,5).



De acuerdo con la severidad de los sintomas, actualmente se reconocen dos

variantes: la forma clasica y la forma congénita.

* La forma adulta comun (clasica) presenta distrofia muscular progresiva, miotonia
y anomalias multisistémicas (cataratas, atrofia testicular). La edad media de inicio
se sitba entre los 20 y los 25 afios pero el caracter insidioso de los sintomas da
lugar a un diagnéstico mas tardio. De hecho, aproximadamente un 80% de los
casos se diagnostica a los 40 afios. La gravedad de la enfermedad depende de la
edad de inicio, de los signos clinicos y de la evolucion. Otros autores han descrito
dos formas alternas; una forma adulta leve o sindrome parcial, la cual se presenta
practicamente de manera asintomatica y puede acompafiarse de cataratas o
diabetes, y una forma infantil que puede presentarse en la primera década de la
vida, desarrollando a una edad mas temprana los signos y sintomas
caracteristicos de la forma clasica. Estos diferentes fenotipos corresponden a la

expresion variable de la enfermedad, su penetrancia es casi completa.

» La forma congénita o distrofia mioténica congénita (DMC) se asocia a un cuadro
de hipotonia neonatal e insuficiencia respiratoria aguda, con frecuencia letal.
Presenta, ademas la sintomatologia de la forma clasica, retraso mental severo y
alteraciones en el desarrollo muscular. Es de inicio neonatal y su evolucion es
invalidante sobre todo en el ambito intelectual. Su transmisién es generalmente

por via materna, pero dicho fenédmeno no ha sido explicado con claridad (1, 4).

2.1.2 Epidemiologia

De los dos tipos de distrofia miotonica existentes, la DM1 corresponde al 98% de
los casos, mientras que la DM2 también conocida como PROMM (“proximal

myotonic myopathia”) afecta al 2% restante (3).

La distrofia miotdnica de Steinert es la miopatia hereditaria mas frecuente en el
adulto. Presenta una distribucion geografica universal, se ha observado en todas

las poblaciones estudiadas y afecta a todas las razas. Sin embargo, es



extremadamente rara en africanos negros, en donde soOlo se ha descrito una

familia Nigeriana afectada (1, 4).

La prevalencia estimada de la miotonia de Steinert es de 2.1 por cada 100 000
habitantes en lItalia; de 2.4 por cada 100 000 habitantes en Irlanda del Norte; de
5.5 por cada 100 000 habitantes en Alemania occidental; de 14.3 por cada 100
000 habitantes en Sudafrica. Es decir, una prevalencia media de 5 por cada 100
000 habitantes (1, 6).

La incidencia de la DM1 (en todas sus formas) es de aproximadamente 13.5 por
cada 100 000 nacimientos (es decir, 1/7500). Sin embargo, en funcion del numero
de formas moderadas o asintomaticas no diagnosticadas, la incidencia real es
superior con toda probabilidad. No hay datos concluyentes sobre la frecuencia
exacta de la DMC, ya que hasta fechas recientes la mayoria de los casos no se
diagnosticaban. Su incidencia varia en distintas poblaciones, para los japoneses
se estima en 1/20 000, para caucasicos 1/8 000, llegando a 1/475 en ciertas
regiones de Canada. En el sur del Pais de Gales la incidencia de la DMC es de 6
de cada 100 000 personas. En Suecia se ha estimado la incidencia de la DMC en
aproximadamente 28.5 personas de cada 100 000. Este dato parece elevado ya
que la incidencia de la forma comun de la DM1 no es especialmente alta en este
pais (1, 4, 6).

La tasa de mutacién se estima segun los estudios entre 0.5 a 1.3 por cada 100
000 habitantes. No se trata mas que una estimacion, porque no se ha podido
encontrar la mutacién en ninguna serie. No existen dudas, por lo tanto, de que

esta tasa de mutacion es muy baja (1, 6).

La DM1 afecta a ambos sexos por igual, la edad media de inicio se sitla entre los
20 y los 25 arfios, el caracter insidioso de los sintomas da lugar a un diagnostico

tardio; aproximadamente un 80% de los casos se diagnostica a los 40 afios.

En nuestro pais no existen datos epidemiol6gicos concretos, sin embargo
recientemente se report6 de acuerdo a un analisis genético en la poblacién

Mexicana que posiblemente se presenta una prevalencia de moderada a alta, casi
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comparable a la prevalencia observada en paises caucasicos e incluso en

poblacion Japonesa (7).

2.1.3 Aspectos genéticos

La DM1 presenta un patron de herencia autosémico dominante con expresion
variable y penetrancia incompleta. La variabilidad fenotipica de la enfermedad
comprende desde individuos con expresion tardia leve que se manifiesta en
cataratas, hasta individuos que presentan la forma congénita con retraso mental.
Ademas la DM1 representa el ejemplo mas contundente del fenobmeno de
“anticipacion genética” debido a que, conforme se hereda la mutacién a través de
las generaciones, el cuadro clinico de la enfermedad se manifiesta a una edad

mas temprana y de una manera mas severa (3, 4).

El defecto genético es una expansion inestable de la repeticion del trinucleétido
CTG en la region 3’ no codificante (3° UTR) del gen DMPK (proteina cinasa de la
distrofia mioténica) localizada en el cromosoma 19q13.3 (Figura 1). La proteina
codificada, DMPK, tiene semejanza con la familia de proteinas cinasas de

serina/treonina dependientes de AMP ciclico(3, 4).

L+
J gen DMWD Figura 1. Representacion esquematica del locus DM1.
" La region expandida se localiza en el extremo 3’ no
J gen DMPK traducido del gen DMPK, y puede afectar también la
codon de término expresion de los genes vecinos.
e 2z
| = repeticiones CTG
J gen SIXS

I*

El numero de repeticiones del triplete CTG es polimorfico; en la poblacién en
general el nUmero va de 5 hasta 35 repetidos. Al sobrepasar este rango y hasta 49
repetidos se considera que existe una alta inestabilidad por lo que a pesar de que

el individuo no presente la patologia, las subsecuentes generaciones pueden
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heredar un alelo con la mutacién, este rango se considera un estado de
‘premutacion”. Si en un individuo se sobrepasan 50 repetidos se considera
presente la mutacion lo cual indica que en dicho individuo se presentaran los

sintomas en algiin momento de su vida (Figura 2).

Figura 2. Expansion del triplete CTG. En las
Afectado (n = 50-2.000)

Premutacion (n = 38-50)

normal (n =5-37)

O " T (o | <] T o |
Gen DMPK copias presentes en [0S Individuos normales.

personas afectadas se encuentra un nimero
aumentado de repeticiones CTG, desde 50

copias en adelante, comparado con 5-37

El gen se expresa principalmente en el musculo liso, esquelético (union
neuromuscular) y cardiaco (discos intercalados de los miocitos cardiacos y fibras
de Purkinje), y en niveles mas bajos también en el cerebro y en tejidos endocrinos.
Existe un paralelo entre el tamafio de la expansion en los diferentes tejidos y la
forma fenotipica en que se manifiesta la enfermedad en los pacientes. Por lo
general, el fenotipo mas severo esta acompafiado de los alelos con mas
repeticiones. Los individuos con expansiones pequefias son minimamente
afectados, algunos presentan cataratas Unicamente, mientras que otros son
clinicamente normales (4). Esta variabilidad se refleja en la gravedad de los
sintomas; mientras mas repeticiones existan, mas afectado se vera el paciente y

los sintomas apareceran mas tempranamente (Tabla 1).

Tabla 1. Correlacién entre el numero de repeticiones del triplete CTG y la manifestacion fenotipica
de la enfermedad.

No. DE REPETIDOS CLASIFICACION Y FENOTIPO

12



2.1.4 Manifestaciones clinicas

La mayoria de los pacientes presentan sintomatologia en la edad adulto joven y se
caracteriza por una miotonia con compromiso distréfico muscular 'y

manifestaciones multisistémicas (8, 9).

Las principales manifestaciones de la enfermedad de Steinert tienen que ver con
el aparato muscular, el sistema ocular, el aparato cardiovascular, el sistema
nervioso central, el aparato digestivo y las gonadas. La miotonia, signo cardinal de
la enfermedad, se manifiesta en algunos grupos musculares. En otros grupos
(cara y cuello, dorsiflexores de los pies y antebrazos) predominan habitualmente la
atrofia y la debilidad musculares (distrofia muscular). Casi el 100% de los
pacientes presenta cataratas después de los 40 afios por lo que puede tratarse de
la Unica expresion tardia de la enfermedad. En el 90% de los casos existe una
afectacion cardiaca (problemas del ritmo y/o de la conduccién) que, en ocasiones,
es la causa de muerte subita. La afectacion respiratoria se manifiesta por
neumopatias por aspiracion, debilidad y miotonia de los musculos respiratorios,
asi como por una posible anomalia del control central de la respiracion. La
afectacion digestiva, esencialmente miotonica, produce con frecuencia disfagia y/o
trastornos digestivos. Otros rasgos de la DM1 son la alopecia frontal, resistencia a
la insulina, hiperglucemia, hipogonadismo y atrofia testicular. Los pacientes
presentan ademas alteraciones del sistema nervioso central y periférico como lo
son la hipersomnolencia, hipoventilacion central, depresion, alteraciones de la

personalidad y retraso mental (1, 10).

2.1.4.1 Alteraciones Musculares

La afectacion del aparato muscular se manifiesta en una miotonia que predomina
a nivel de las manos, signos de distrofia muscular que se manifiestan en particular
en los musculos de la cara y del cuello, los dorsiflexores de los pies y los musculos
de los antebrazos. Las alteraciones musculares son la principal queja y la forma

mas comun de las presentaciones en los pacientes con DM1 (1, 11).
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La miotonia es el principal signo diagnéstico de la DM1 que afecta tanto al
musculo estriado como al liso. Es indolora pero con frecuencia se considera
desagradable, en especial cuando se produce en los miembros inferiores.
Aumenta con el frio, la fatiga, la menstruacion y el embarazo. Disminuye con la
repeticion del movimiento (contraccion/relajacion) y con el calor. Desaparece
durante el suefio o la anestesia. Es de aparicion insidiosa en la adolescencia y su
intensidad varia segun los pacientes. A medida que evoluciona la enfermedad y
progresa la distrofia, la miotonia se atenua. Durante el movimiento voluntario, la
miotonia espontanea predomina en los musculos distales de los miembros
superiores (mano y antebrazo).Tras un movimiento de prension, el sujeto relaja los
musculos con dificultad. Puede afectar a los muasculos de la cara, parpados,
musculos de la masticacion y del habla y musculos faringeos, lo que origina
problemas de deglucién y del habla. Con menos frecuencia afecta a los brazos, a
los musculos distales de los miembros inferiores, al diafragma, a los muasculos
abdominales y a los musculos oculomotores. Si es generalizada, da la impresién

de rigidez muscular difusa (1).

La atrofia, siempre simétrica, y la disminucién de la fuerza muscular se
acompafan de fatigabilidad muscular y en ocasiones de mialgias. Habitualmente
no se observan retracciones. Existe debilidad temprana de flexores del cuello y del
flexor profundo de los dedos, con atrofia facial (facies “enjuta” por atrofia del
musculo temporal y masetero, calvicie frontal, debilidad facial y ptosis) y de
antebrazo severa (1, 2, 10, 12, 13).

En las alteraciones seroldgicas, se asocia a un aumento de los niveles de CK
menos de 5 veces de los limites superiores normales, y una disminucion en los
niveles de IgG e IgM, pero normales de IgA, aunque en muchos de los casos no
se distingue modificacion alguna, por lo que no son considerados como datos de

relevancia diagnéstica (2, 13).
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2.1.4.2 Alteraciones en el Sistema Nervioso Central

Las alteraciones en la DM1 implican: 1) Alteraciones en el desarrollo con retraso
mental, 2) Cambios degenerativos como lesiones en la sustancia blanca, atrofia
cortical e hiperostosis y 3) Alteraciones de la memoria y de la personalidad (2, 13).
La afectacion del sistema nervioso da lugar a trastornos del suefio. Se han
observado signos neurolégicos periféricos sin que se haya podido establecer una
relacion particular con la enfermedad de Steinert. En el &mbito neuropatolégico
aparecen trastornos de las funciones cognoscitivas, del caracter y del

comportamiento (1).

Las alteraciones psiquicas son frecuentes y variables. Afectan a las funciones
cognoscitivas, trastornos del caracter y del comportamiento, sin que se haya
encontrado un perfil tipico de la enfermedad de Steinert (1). En diversos estudios
se han evaluado las funciones cognoscitivas en pacientes con DM1 y se han
encontrado dificultades en la atencion, en la memoria visual, construccion visual,

percepcion y funciones de ejecucién, entre otras (2, 9, 10, 12,13, 14).

El estudio de las funciones cognoscitivas de los pacientes muestra que las
capacidades mejor conservadas tienen que ver con los aspectos verbales e
informativos, mientras que las afectadas se relacionan con la memoria inmediata,

la abstraccion, la orientacion y la manipulacién espacial (15, 16, 17).

Se han realizado diferentes pruebas psicométricas para evaluar cuantitativa y
cualitativamente la afectacion psiquica de estos enfermos: el Wechsler Adult
Intelligence Scale (WAIS), que evalia el coeficiente intelectual, los tests
neuropsicolégicos de Reitan-Halstead, Sternberg Memory Scanning y los perfiles
de personalidad derivados del Minnesota Multiphasic Personnality Inventory
(MMPI). Los estudios arrojan resultados divergentes sobre si estos trastornos se

deben o no a la discapacidad (15, 16, 17).

Un estudio longitudinal realizado en profundidad podria permitir confirmar que la
afectacién cognoscitiva es estable y no evolutiva. Para Bird (1983), no existen

signos de declive intelectual con el paso del tiempo. Para Portwood (1986), el
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deterioro intelectual no evoluciona en un intervalo corto de tiempo (menos de 40
meses). Sin embargo, puede existir un deterioro intelectual, no relacionado con la

debilidad muscular, si el intervalo no supera 40 meses (15, 18).

Son frecuentes los trastornos menores de la personalidad. A menudo se han
descrito pacientes apaticos, depresivos, reservados, con una cierta indiferencia,
negligencia e incluso con agresividad. Estos trastornos, cuando existen, parecen

asociarse con las dificultades de adaptacién de los pacientes a su patologia (15).

La depresion afecta a la mayoria de los pacientes. Es reactiva y aun mas

pronunciada cuando la discapacidad fisica es evolutiva (1, 19).

La combinacion de los hallazgos en pruebas neuropsicologicas, de resonancia
magnética del cerebro, y el uso en uno de ellos de 18 F-deoxiglucosa-PET (FDG-
PET), para evaluar el metabolismo de la glucosa, revelan un deterioro del
rendimiento cognoscitivo en una amplia gama de funciones en pacientes con DM1
y, en menor medida, en los pacientes con DM2. En estos estudios se observé una
correlacion con los hallazgos estructurales del cerebro por RM como lesiones de

sustancia blanca, el volumen de materia gris y el metabolismo cerebral (20).

En otro estudio, se relacioné el nimero de repetidos CTG, con la evaluacién
cognoscitiva a través de tests neuropsicolégicos, concluyendo que el nimero de
repetidos CTG no es significativo en el compromiso del SNC en pacientes adultos
con DM1 y que el deterioro cognoscitivo se debe a la afectacion de los I6bulos
frontales y parietales principalmente (21).

2.1.5 Fisiopatologia

No se han identificado por completo las funciones de la proteina DMPK, algunas
investigaciones indican que participa en la reorganizacion del citoesqueleto
modulando la interaccion entre la actina y la miosina, incidiendo en la formacion de

fibras y el trafico de proteinas hacia la membrana plasméatica de la fibra muscular,

16



por lo que una deficiencia en la DMPK podria causar alteraciones en estos

procesos.

El nimero anormal de repeticiones del triplete CTG le confiere al RNA mensajero
una conformacion anormal que le impide ser transportado al citoplasma para ser
traducido, provocando su acumulacion anormal en el nucleo de fibroblastos,
mioblastos y neuronas, ejerciendo funciones andmalas. La presencia abundante
del RNA mensajero mutante da lugar a interacciones aberrantes entre este
transcrito y las diferentes proteinas nucleares, como factores de splicing
alternativo y factores de transcripcion lo que afecta funciones celulares basicas,
como son la maduracion de transcritos y la expresion de genes. Asimismo, altera
la funcion de proteinas que regulan el ciclo celular (p21) y el programa de
diferenciacion muscular (MyoD y miogenina), provocando finalmente la inhibicion

de la diferenciacion muscular (4,8, 9, 22).

Los estudios electrofisiolégicos sobre cultivos musculares de pacientes con DM1
han mostrado: disminucién del potencial de reposo, reduccién de la amplitud del
potencial de accion y tendencia de los miotibulos a descargar potenciales de

accion multiples (1).

A nivel del sistema nervioso, estudios neuropatoldégicos revelan
neurodegeneracion 'y muerte celular, asi como presencia de marafas
neurofibrilares compuestas de isoformas patolégicas de la proteina tau. Las
células del SNC de pacientes con DM1 también contienen agregados nucleares
del transcrito mutante. Se han encontrado alteraciones en la expresion de
isoformas de splicing alternativo del receptor N-metil-D-aspartato (NMDAR), de la
proteina precursora amieloide (APP) y de la proteina asociada a microtubulos Tau.
Existe ademas desregulacion de proteinas sinapticas como Rab3A. Lo que puede
explicar, en cierta medida, las afectaciones del sistema nervioso de los pacientes
con DM1 (23, 24).
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2.1.6 Prondstico

El prondstico es dificil de establecer ya que la evolucion de la enfermedad es
variable pero siempre progresiva, en ocasiones se tolera bien, otras veces origina
una impotencia funcional grave. La duracién de la vida de un paciente con DM1
puede ser normal y la edad media de fallecimiento varia en funcion de la edad de
inicio de la sintomatologia, la gravedad de la enfermedad y la aparicion de

complicaciones.

La sobrevida comun llega hasta la quinta década de la vida, es rara en mayores
de 65 aflos y el fallecimiento se produce generalmente por infeccidn
broncopulmonar o por insuficiencia cardiaca, trastorno del ritmo o de la conduccién
cardiaca. (1, 25)

2.1.7 Diagndstico

El diagndstico se realiza inicialmente de forma clinica, poniendo especial atencion
en los antecedentes familiares y la exploracion fisica. Ante la sospecha clinica se
realizan las pruebas moleculares para detectar la expansion. El andlisis molecular
permite detectar en el 100% de los casos la mutacién, ademas de discernir entre
los diferentes tipos de DM fortaleciendo el diagnéstico diferencial, por lo que es
esencial para el diagnostico de la DM1 (7, 13, 14). Pruebas comunes como la
electromiografia para la deteccidbn de descargas miotonicas, la determinacion
bioquimica de los niveles séricos de CK y la biopsia muscular, solo son pruebas

sugerentes y nunca especificas para determinar un diagnéstico de la DM1 (11).

2.1.8 Tratamiento

En la actualidad no existe un tratamiento curativo de la enfermedad. Se trata con
diversos medios farmacologicos y/o técnicos cuya finalidad es mejorar la calidad

de vida del paciente.
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El seguimiento y los controles regulares son especialmente necesarios para la
prevencion de complicaciones cardiacas (implantacion de un marcapasos). Evitar
tratamientos generadores de arritmias tales como broncodilatadores vy
adrenérgicos. Se evitan medicamentos con efecto depresor respiratorio como
barbituricos y benzodiazepinas durante largo tiempo o en dosis altas asi como

opiaceos (1).

El tratamiento de la enfermedad es sintomatico, se han reportado el uso de
AINES, carbamazepina o esteroides para aminorar el dolor muscular. En
pacientes con miotonia persistente se ha ocupado la mexiletina, fenitoina o
carbamazepina, con ciertos beneficios. En lo que respecta al desgaste muscular
se ha utilizado sulfato de dehidro-epiandrosterona, sin embargo aun se requiere
de una mayor investigacion. Todos los medicamentos anteriores se proponen
segun la molestia funcional expresada por los pacientes y el grado de afectacion.
La fisioterapia proporciona bienestar y es muy apreciada por las personas con
DM1. La aplicacion de técnicas de masajes, de movilizacibn pasiva y de
balneoterapia es mas util cuanto mas importante sea la discapacidad locomotora
(26).

Para la cirugia se necesitan tomar precauciones anestésicas especificas con los

medicamentos depresores respiratorios (1).

2.2 EVALUACION NEUROPSICOLOGICA

2.2.1 Generalidades

La neuropsicologia —como area basica de conocimiento, y como area clinica
aplicada- es un area de convergencia entre el nivel de analisis neurolégico y el
nivel de analisis psicologico. Se encuentra entonces situada entre la neurologia y
las ciencias biol6gicas por una parte, y la psicologia y las ciencias

comportamentales, por la otra. Es entonces natural que sus procedimientos de
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evaluacion recurran tanto a estrategias clinicas propias de la neurologia, como a

procedimientos psicométricos heredados de la psicologia.

La evaluacion de las secuelas cognoscitivas y comportamentales resultantes de
patologias cerebrales representan la actividad principal a la que se dedica la
neuropsicologia clinica. Se considera que esta actividad es fundamental no
solamente en la busqueda y descripcion de posibles anormalidades asociadas con
un dafio cerebral (sindromes neuropsicol6gicos), sino también en el andlisis de la
topografia y extensién del proceso patologico, en la propuesta sobre la posible
evolucion del paciente, y en la sugerencia de medidas terapéuticas. En muchas
condiciones se considera que el examen neuropsicoldgico se debe realizar no solo

una vez, sino también repetirse posteriormente una o varias veces en el tiempo.

La evaluacion neuropsicoldgica es entonces el examen de eleccién cuando se
trata de establecer el estado cognoscitivo de un paciente. De hecho, la presencia
de sindromes cognoscitivos (afasia, amnesia, demencia, etc.) s6lo se pueden
establecer utilizando procedimientos cognoscitivos. Es decir, el estado del
lenguaje de una persona solo se puede establecer a través del andlisis de su
lenguaje; el estado de la memoria de una persona solo se puede establecer a
través del andlisis de su memoria, etc., de la misma manera que una anormalidad
morfolégica en el cerebro se puede establecer utilizando procedimientos que
permitan conocer la morfologia del cerebro; o la actividad funcional del cerebro
solo se puede establecer utilizando técnicas funcionales. EI examen
neuropsicolégico puede determinar la presencia de sindromes cognoscitivos/
comportamentales y puede sugerir la etiologia de la condiciéon patolégica, su
topografia, su posible evolucién, y cuales podrian ser las medidas de rehabilitacion

y manejo para el paciente.

Cuando se trata de comunicar los resultados de un examen neuropsicoldgico (por
ejemplo, cuando se requiere entregar un informe del paciente, cuando se trata de
presentar el caso a la comunidad profesional, o cuando se trata de hacer un
seguimiento) es aconsejable, ademas de los procedimientos puramente clinicos y

cualitativos, emplear siempre procedimientos estandarizados y cuantitativos de
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evaluacion, que sean claros, comprensibles, y comparables. Esto aumenta el nivel

de intercomunicabilidad y confiabilidad.

Las habilidades medidas en los instrumentos de evaluacion neuropsicolégica
suelen agruparse en areas o dominios. Generalmente se distinguen entre 5y 9
dominios diferentes; por ejemplo, atencion, lenguaje, calculo, memoria y
aprendizaje, percepcion, motricidad, funciones somatosensoriales, habilidades
espaciales, y funciones ejecutivas. Pero hay diversas formas de agruparlas. Asi,
la atencion y las funciones ejecutivas se pueden considerar conjuntamente; el
calculo no necesariamente representa un area diferente, y las habilidades de
calculo se pueden interpretar parcialmente como lenguaje, parcialmente como
atencién, y parcialmente como funciones ejecutivas; la percepcion se puede
considerar conjuntamente con las habilidades espaciales y referirnos entonces a
funciones visoperceptuales y visoepaciales; las funciones motoras se puede
considerar conjuntamente con las funciones ejecutivas (“funciones motoras vy

ejecutivas”), etc. (27).

2.2.2 Las funciones del I6bulo frontal

La sintomatologia cognitiva tras una lesion cerebral es muy variada y se relaciona
con la localizacion, el tamafio, la profundidad y la lateralidad de la lesion. Las
lesiones en los l6bulos frontales pueden causar diversas alteraciones como son:
Anormalidades motoras, desordenes del habla y el lenguaje, deterioro de
funciones cognitivas, acinesia, falta de iniciativa y espontaneidad, cambios en la

personalidad, entre otras (28).

Los l6bulos frontales se encargan del monitoreo y ejecucion de toda la actividad
cerebral. Esto quiere decir que las acciones motoras, emocionales y cognitivas se
planean e inician en esta zona. Representan un sistema de planeacion, regulacion
y control de los procesos psicologicos. Se subdivide en tres regiones: Corteza
motora primaria; Corteza precentral: que incluye el area premotora y area motora

suplementaria; y Corteza prefrontal o anterior (29).
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La corteza prefrontal tiene amplias conexiones con el sistema limbico y areas
subcorticales, representa la estructura neo-cortical méas desarrollada,
particularmente su porcibn mas anterior, presenta un desarrollo y organizacion
funcional exclusivos de la especie humana. Se subdivide a su vez en tres

regiones, esta division es mas funcional que anatomica:
*El cortex dorsolateral: tiene control sobre las funciones ejecutivas.
*El cortex orbitofrontal: se encarga de modular la conducta social.
*El cortex cingular: es el mediador de la motivacion.

Al llevar a cabo una accion las funciones de cada cortex pueden exponerse de la

siguiente manera:

-Qué hacer: el cortex orbitofrontal, actia eliminando o inhibiendo lo que no se

debe hacer.

-Cémo hacerlo: el cértex dorsolateral, junto con el area premotora, interviene en
las metas a alcanzar y planifica la accion de acuerdo con la informacion sensorial

procedente de otras areas posteriores.

-Cuando hacerlo: este aspecto estaria mediado por el cortex cingular anterior, que
aportaria los aspectos motivacionales, y el Area Motora Suplementaria, que

actuaria de temporizador y mediaria en la intencionalidad del acto (30).

2.2.3 Funciones ejecutivas

Las funciones del I6bulo frontal pueden resumirse en cinco importantes grupos: 1)
El movimiento voluntario. 2) El lenguaje expresivo y habla motora. 3) Procesos
cognitivos necesarios para el calculo, la atencion y la memoria. 4) El
comportamiento, la motivacion y cierta inclinacion inconsciente que puede guiar la

conducta y que llamamos intuicidén. 5) Las funciones ejecutivas.
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Se han descrito numerosas funciones ejecutivas que en conjunto se definen como
una serie de procesos que representan un sistema cuyo desempefio es
optimizado en situaciones que requieren la operacién de diversos procedimientos
cognitivos y se necesita mas cuando se tienen que formular nuevos planes de
accion, al igual que cuando se requiere seleccionar y programar secuencias

apropiadas de respuesta.
Entre las funciones ejecutivas mas importantes se han descrito las siguientes:
« Atencion sobre estimulos relevantes e inhibicion de los irrelevantes.

* La planeacién que es una de las capacidades mas importantes de la
conducta humana y se define como la capacidad para integrar, secuenciar y
desarrollar pasos intermedios para lograr metas a corto, mediano o largo

plazo.

* El Control conductual que es la capacidad de control sobre los demas
procesos neuronales que se llevan a cabo dentro y fuera de la corteza

prefrontal.

« El control inhibitorio que permite retrasar las tendencias a generar
respuestas impulsivas, originadas en otras estructuras cerebrales, siendo

esta funcion reguladora primordial para la conducta y la atencion.

+ La flexibilidad mental que es la capacidad para cambiar un esquema de
accion o pensamiento en relacion a que la evaluacién de sus resultados
indica que no es eficiente, o a los cambios en las condiciones del medio y/o
de las condiciones en que se realiza una tarea especifica requiere de la
capacidad para inhibir este patron de respuestas y poder cambiar de
estrategia. También implica la generacion y seleccion de nuevas estrategias
de trabajo dentro de las multiples opciones que existen para desarrollar una

tarea.

+ La memoria de trabajo: Capacidad para mantener informacion de forma

activa, por un breve periodo de tiempo, sin que el estimulo esté presente,
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para realizar una accidbn o resolver problemas utilizando informacion
activamente, asi como también para el curso de los procesos de

pensamiento.

+ La fluidez mental: La velocidad y precisién en la basqueda y actualizacion
de la informacion, asi como en la produccion de elementos especificos en

un tiempo eficiente.
» La autoconciencia personal y ética.

* El discurso social: habilidad para participar con otros en discusiones y

conversaciones.
* La abstraccion y el razonamiento (31).

Las funciones ejecutivas son soportadas principalmente por la corteza prefrontal
especialmente en la region dorsolateral y han sido caracterizadas por diversos
autores como la capacidad de transformar el pensamiento en acciéon y se
manifiestan por la habilidad para iniciar, modular o inhibir la atencion y la actividad
mental, la habilidad para interactuar productivamente en discusiones vy
conversaciones y la habilidad para planificar y controlar la conducta dirigida a
obtener resultados. A través de ellas los I6bulos frontales no s6lo programan la
conducta sino también comprueban lo que se ha hecho, seleccionan, planifican y
organizan temporalmente los procesos cognitivos y dotan a la conducta de su

estructura temporal (30).

2.2.4 Atencion

La actividad mental humana organizada tiene cierto grado de selectividad, de los
muchos estimulos que llegan al cerebro solo respondemos a aquellos que son
particularmente fuertes o importantes. Del gran numero de conexiones
almacenadas en la memoria solo se responde a aquellos que corresponden a

nuestra tarea inmediata y nos permite realizar algunas operaciones intelectuales
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necesarias. Algunas situaciones esenciales almacenadas en nuestra memoria
comienzan a dominar mientras que las no esenciales son inhibidas. La
direccionalidad y selectividad de los procesos mentales, son la base sobre la que

se organizan se llama atencién (32).
2.2.4.1 Tipos de Atencién

El proceso de atencidon ha sido dividido en diferentes categorias o tipos y

actualmente se reconocen, nueve formas de atencion:

1. La vigilia o alerta (‘arousal’) que corresponde al nivel de conciencia necesario

para mantener estado de vigilia.

2. El span atencional o amplitud de la atencion, coincide con el span o amplitud de
memoria. Suele evaluarse por el nimero de estimulos que uno es capaz de repetir

Existen varias modalidades como la acustica, la audio-verbal y la visuoespacial.

3. La ‘atencion selectiva o focal’, es una atencion perceptiva regulada.
Indispensable para realizar un analisis de los elementos constitutivos de cada
estimulo sefial (por ejemplo forma, color, tamafio, intensidad luminosa, brillo,

contraste para los estimulos visuales).

4. La ‘atencion de desplazamiento’, es el prototipo de la atencion regulada por el
‘sistema atencional posterior’, la forma de explorarla es mediante un paradigma
con sefial de aviso espacial necesaria para focalizar nuestra atenciéon sobre un

area del campo visual.

5. La ‘atencidon serial’ es el mecanismo atencional necesario para llevar a cabo
tareas de busqueda y cancelacion de un estimulo repetido entre otros que actian

como distractores.

6. La ‘atencion dividida o dual o compartida’, se refiere a la atencion que se utiliza
cuando dos o mas tareas deben llevarse a cabo al mismo tiempo o procesarse en
paralelo, como sucede al teclear (golpes sucesivos digitales) al mismo tiempo que

leemos un texto.
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7. ‘Atencion de preparacion’ Es aquella que se prepara para llevar a cabo una
tarea cognitiva, movilizando o anticipando los esquemas 0 respuestas mas
apropiadas a la tarea que debemos desempefiar, y que implica la activacion de las
zonas cerebrales donde debe realizarse el proceso neurocognoscitivo. Este tipo

de atencion facilita una tarea prevista.

8. ‘Atencion sostenida, concentracion o vigilancia’ Es la que permite mantener el
estado de alerta a acontecimientos que suceden lenta o rapidamente durante un

periodo de tiempo prolongado.

9. La ‘inhibicién de respuestas automaticas o naturales’. Se utiliza cuando es
necesario seleccionar un estimulo con doble entrada de procesamiento, en donde
una de las entradas es inhibida para dar paso al desarrollo de otra, este

mecanismo también es llamado control de interferencia (30).

2.2.4.2 Organizacién cerebral de la atencion
Existen 2 sistemas de atencion el automatico y el voluntario.

El sistema automatico estd compuesto por las siguientes estructuras anatémicas:
unién temporoparietal, giro frontal inferior y el hemisferio derecho, cuya funcién es
la orientacién y la alerta. Este sistema no tiene una representacién espacial, es

activado por estimulos inesperados, estimulos dolorosos y estimulos infrecuentes.

El sistema voluntario se encarga de la atencién espacial, estd compuesto por las
siguientes estructuras: surco parietal inferior y I6bulo frontal en ambos hemisferios.
Su funcién es la representacion espacial y se activa al preparar movimientos

oculares o manuales (33).

El tallo cerebral y la formacién reticular activadora ascendente son responsables
unicamente de una forma de atencion, la mas elemental el estado de vigilia y una
reaccion orientadora. La atencion y la alerta estan reguladas por el tronco

encefélico, a través de neuronas reguladoras que contienen noradrenalina y
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serotonina, ambas activadoras de la atencion y la alerta, otras neuronas
reguladoras se encuentran en nacleo basal de Meynert localizado por debajo d los
ndcleos basales en la region prosencefélica del telencéfalo, este a través de fibras
colinérgicas que llegan a la neocorteza agudizan procesos cognitivos Yy
perceptivos, cuando el proceso de atencion trae consigo una gratificacion se
activan neuronas dopaminérgicas del mesencéfalo que permitiran la formacion de

estereotipos de atencién-conducta (34).

Toda forma mas compleja de atencion, especialmente la voluntaria requiere el
cumplimiento de otras condiciones, como la posibilidad de reconocimiento
selectivo de un estimulo particular y la inhibicibn a estimulos irrelevantes. La
organizacion de la atencion se efectla por estructuras cerebrales como el cortex
limbico y la regién frontal. El papel del cértex antiguo o regién limbica (hipocampo
y amigdala), asi como el cuerpo caudado encargados de dar respuesta a nuevos

estimulos e inhibir los irrelevantes.

El papel fundamental de los I6bulos frontales es también la inhibicion de las
respuestas a estimulos irrelevantes y en la preservacion de la conducta

programada y orientada hacia un fin.

Los sistemas sensoriales procesan informacion a través de nucleos de relevo.
Estos filtran actividades esporadicas de las diferentes fibras y no transmiten mas
gue las secuencias fuertes de actividad reiterada de fibras sensitivas individuales o
de actividad enviada de manera simultanea por multiples receptores. Este tipo de

nucleos de relevo se encuentran en el talamo (35).

2.2.5 Concentracion

La concentraciéon se define como la organizacién disciplinada de la atencién con el
fin de proyectar y realizar determinadas tareas. La tension, la energia y la
vitalidad favorecen la atencion; en cambio, la fatiga, la saciedad, las carencias

corporales o psiquicas o la avalancha de estimulos limitan la capacidad de

27



concentracion, como también la limitan la falta de interés y las circunstancias
ambientales negativas. Esta influida también por nuestra forma fisica, nuestro
estado de animo, las horas de suefio y por supuesto, por la motivacién y las

aspiraciones que tengamos cada uno.

La concentracibn mental es un proceso psiquico que consiste en centrar
voluntariamente toda la atencién de la mente sobre un objetivo, objeto o actividad
que se esté realizando o pensando en realizar, dejando de lado toda la serie de
hechos u otros objetos que puedan ser capaces de interferir en su consecucién o

en su atencion (27).

2.2.6 Orientacion

La orientaciébn es una funcién cerebral que permite establecer el nivel de
conciencia y estado general de activacion. Es la conciencia de si mismo con
relacion a sus alrededores. Requiere de una confiable integracion de la atencion,
percepcion y memoria. Su dependencia con las diferentes actividades mentales,
hace que la orientacion sea extremadamente vulnerable a los efectos de una

disfuncion cerebral (36).

Uno de los sintomas mas frecuentes de una alteracion cerebral es la alteracion en
la orientacion y generalmente se da en la orientacion de tiempo y espacio. Existen
deficiencias en el nivel de conciencia o estado de activacion. Para rehabilitar los
déficits de la orientacion es necesario redirigir la atencion de los estados internos
del paciente a los eventos externos (27).

2.2.7 Memoria

La memoria puede definirse como la capacidad de fijar o registrar acontecimientos
y evocarlos cuando es necesario, en funcion de un mejor rendimiento del

organismo. Es el grabado, retencion y reproduccion de las huellas de la
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experiencia anterior. Es un registro pasivo de datos como el de una cinta magné-
tica, sino que una funcién activa, ya que la "actividad mnésica" nos permite
registrar y evocar en forma selectiva, de acuerdo con nuestros objetivos. El
funcionamiento normal de la memoria involucra la percepcion, codificacion y

almacenamiento de eventos, y luego su evocacion, voluntaria o no (37).

2.2.7.1 Sistema funcional de la memoria

La memoria es un sistema funcional complejo, en el cual participan multiples areas
cerebrales, haciendo cada una de ellas un aporte mas o menos especifico al
objetivo comuan. Para registrar o evocar en forma adecuada una experiencia se
requiere habitualmente de lucidez de conciencia, lo que significa que el
funcionamiento del primer blogue funcional debe ser adecuado. En seguida, la
normalidad de la percepcion depende también del estado de las areas
secundarias de los I6bulos occipitales, temporales y parietales. Estas areas no
sélo son importantes para la decodificacion, sino que serian el sitio en que se
almacena la informacion de una u otra modalidad sensorial (memoria procedural).
El tercer bloque funcional, forja los programas, por el que se regula y controla el
comportamiento. El estudio de los sindromes amnésicos ha demostrado que el
hipocampo y los nucleos mamilares y dorsomediales del tdlamo Optico son
imprescindibles para la consolidacién y evocacion de la informacion (memoria
declarativa). Finalmente, las areas prefrontales serian el sustrato de la actividad
mnésica, de la capacidad de programar qué se almacena y qué se evoca y para
verificar que el almacenamiento y la evocacion estén conformes con los objetivos

propuestos (38).

2.2.7.2 Mecanismos fisioldgicos de la memoria

Las neuronas receptores y reguladores de los estimulos, conservan las huellas de

éstos y contindan dando respuestas ritmicas ante dicho estimulo mucho tiempo
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después de que el mismo cesa de ejercer su influjo. Este efecto constituye la
expresion mas elemental de la Memoria Fisiolégica; en una neurona o en todo el

sistema nervioso.

En general, se considera que la memoria esta formada por, al menos, tres grandes
subsistemas: la memoria a corto plazo, la memoria a largo plazo y la memoria

sensorial (38).

2.2.7.3 Memoria a corto plazo

El término memoria de trabajo o memoria a corto plazo se refiere a la memoria
que utilizamos para retener digitos, palabras, nombres u otros items durante un
periodo breve de tiempo. Se relaciona con la evocacion de la informacion

inmediatamente después de su presentacion.

Aunque utilizados frecuentemente como sinénimos, en realidad la memoria de
trabajo se puede entender como la capacidad para realizar tareas que implican
simultdneamente almacenamiento y manipulacion de la informacién. El modelo de

memoria de trabajo esta conformado por dos componentes:

A) Controlador ejecutivo central (sistema de control atencional o supervisor
central): Que hace referencia a un sistema cuya finalidad es la de mantener los
estimulos en la memoria y proporcionar la atencion selectiva necesaria para
centrarse en alguna operacién. Determina que contenidos y procesos deberan
desplazarse hacia el interior y exterior del Espacio de Trabajo. En un momento
dado, la memoria de trabajo es el contenido del espacio de trabajo, los procesos
que se efectuan sobre tales contenidos y la funcion ejecutiva que regula tanto a

los contenidos como a los procesos que interactian con ellos.
B) Sistema de almacenamiento temporal general. Cuenta con tres subsistemas:

1. Sistema Fonoldgico o Articulatorio (memoria a corto plazo verbal o fonoldgica)
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Hace referencia a un almacén de memoria, con una duracion breve de unos
segundos, conectado a un proceso de repeticion subvocal que permite mantener
la informacion en la memoria durante mas tiempo. Tras la recepcion de la
informacion auditiva se lleva a cabo el analisis fonoldgico, teniendo lugar,
posteriormente, el almacenamiento de la informacion verbal durante unos dos
segundos y, a continuacién, un proceso de repeticion subvocal (buffer de salida
fonolégica) que evita que la informacién desaparezca. El proceso de repeticion
implica la recirculacion de la informacion entre el almacenamiento fonologico a
corto plazo y el buffer de salida fonologica. Este sistema contribuye a la

programacion de la articulacion en el lenguaje hablado.

En la mayoria de los estudios neuropsicolégicos la memoria a corto plazo
fonolégica se evalla mediante la medicion auditivo-verbal (decirle al sujeto
verbalmente nimeros y que los repita inmediatamente después de terminada la

serie).

La region implicada en la memoria a corto plazo fonolégica es el giro
supramarginal (area 40) del hemisferio izquierdo (situado en el I6bulo parietal). La
repeticion subvocal se produce en el cortex premotor (areas 44 y 45), lo que indica
que la repeticion de la huella mnésica se produce en la region implicada en la
programacion motora (de salida) del lenguaje (area de Broca), evidentemente sin

requerir que se produzca la articulaciéon en si.
2. Sistema visual y espacial (memoria a corto plazo visual y espacial)

Este subsistema esta relacionado con la retencién inmediata de la informacion
visoespacial. Por analogia con la memoria fonolégica a corto plazo, el sistema
visual espacial puede estar constituido por subcomponentes de almacenamiento y
de repeticion. Ademas se considera que pueden existir subsistemas separados:

visual, espacial y visoespacial.

Estudios neuropsicolégicos sobre la memoria a corto plazo para localizaciones
visuales en el espacio se han llevado a cabo de forma analoga a la medicién

auditivo verbal. La forma en la que esto se hace es a traves del Test de Corsi, que
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consiste en un panel con 9 cubos de madera situados aleatoriamente. Se le pide
al sujeto que reproduzca, inmediatamente después de la presentacion por parte
del examinador, la secuencia de bloques que han sido tocados. El nUmero de

bloques que se tocan se van aumentando progresivamente.

Las alteraciones en la medicion visoespacial (memoria a corto plazo para
localizaciones en el espacio) se ha asociado con lesiones en diferentes regiones.
Diversos estudios indican que las tareas de memoria a corto plazo de la medicion
visual para localizaciones en el espacio se correlacionan con activacion en el
cortex visual de asociacion (area 19), en el giro supramarginal derecho (area 40) y
en la corteza prefrontal (area 8, 9 y 46). Esta activacion diferencial en distintas
regiones sugiere que el area 19 intervendria en la generacién de la imagen, el
area 40 en calcular las coordenadas de los estimulos visuales en el espacio, el
area 8 en dirigir los ojos hacia los lugares donde se sitlan los cubos que se van

tocando y las areas 9y 46 en recordar la secuencia de cubos que se tocaron.

3. Sistema episddico: Este sistema proporciona un almacenamiento temporal y de
capacidad limitada de tipo multimodal, integrando la informacién procedente de los
sistemas fonoldgico y visual con la memoria a largo plazo. Se considera que este
sistema es importante para manejar eficazmente la informacién en la memoria a

corto plazo.

A nivel operativo, nos permitiria beneficiarnos del conocimiento que ya
disponemos para agrupar la informacion que tenemos en la memoria a corto plazo
de la forma mas efectiva y, por consiguiente, favorecer el almacenamiento y la
posterior recuperacion de la informacion. Se considera también que el bucle
episodico desempefia un papel importante en la memoria inmediata para la prosa,
permitiéndole al paciente amnésico, con inteligencia y funciones ejecutivas
preservadas mostrar una memoria inmediata normal aunque exceda la capacidad

de sus bucles fonologico y visual.
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En cuanto a la localizacion anatdomica, parece improbable que el bucle episodico
se sitle en un lugar especifico, aunque es probable que las areas frontales estén

especialmente implicadas (33, 38).

2.2.7.4 Memoria a largo plazo

Se refiere a la evocacién de la informaciéon después de un intervalo durante el cual
la atencion del paciente se ha enfocado en otras tareas. El almacén a largo plazo
no tiene un limite conocido y el olvido es muy lento o bien no se olvida. Existen 2

tipos de memoria a largo plazo: la explicita y la implicita:

A) Memoria explicita: La memoria explicita hace referencia al recuerdo consciente
e intencionado de experiencias previas. Son ejemplos de memoria explicita
recordar lo que hemos desayunado esta mafiana, donde estuvimos ayer por la
tarde, como hemos ido hasta el trabajo, con quién hemos estado hablando, etc. Es
con la que aprendemos acerca de qué es el mundo, adquiriendo conocimiento
sobre personas, lugares y acontecimientos que estan disponibles en la conciencia.
Codifica informacion sobre acontecimientos autobiograficos, asi como sobre
conocimientos de hechos. Su formacion depende de procesos cognitivos tales
como evaluacién, comparacion e inferencia y pueden recordarse con un acto

deliberado de evocacion.

Debido a que la persona desempefia un papel activo en el procesamiento de la
informacion explicita, los estimulos internos que utiliza en el procesamiento

pueden ser usados para un recuerdo espontaneo.
La memoria explicita puede a su vez ser subdividida en dos tipos:

a) Memoria episodica: Consiste en los sucesos que una persona recuerda.
También se denomina memoria autobiografica. Es la memoria de las experiencias

vitales relativas a la propia persona.
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Se cree que las alteraciones en la memoria episodica se deben a trastornos en la

conexion entre el I6bulo frontal derecho y el I6bulo temporal.

b) Memoria seméantica: Todo lo que no es autobiografico, incluye el conocimiento
de los hechos histéricos y de figuras histéricas y literarias. Incluye también, la
informacion aprendida en la escuela, como el vocabulario especializado, la lectura,

la escritura y las matematicas.

La mayor parte de las estructuras neurologicas que intervienen en memoria
explicita, se encuentra en el l6bulo temporal o en estructuras estrechamente
relacionadas con él, por ejemplo, la amigdala, el hipocampo, la corteza olfatoria en
el I6bulo temporal y la corteza prefrontal.

También se incluyen los nucleos del tdlamo, ya que muchas de las conexiones

entre la corteza prefrontal y la corteza temporal se realizan a través del talamo.

Las regiones que forman el circuito de la memoria explicita reciben estimulos
desde el neocortex y desde los sistemas del tronco encefalico, e incluyen los

sistemas de acetilcolina, serotonina y noradrenalina.

B) Memoria implicita: Es con la que aprendemos como hacer las cosas,
adquiriendo habilidades motoras o perceptivas que no estan disponibles en la
conciencia; es una forma de memoria inconsciente, no intencionada. Es de
caracter automatico o reflejo, y su formacién y evocacion no dependen por
completo de la conciencia o de los procesos cognitivos. Este tipo de memoria se
acumula lentamente mediante la repeticion a lo largo de muchos ensayos, se
manifiesta basicamente por un aumento del rendimiento, y normalmente no puede

expresarse en palabras.

Ejemplos de memoria implicita son las habilidades perceptivas y motoras, asi
como el aprendizaje de ciertos tipos de procedimientos y reglas, tales como los de
la gramatica; en su mayor parte, se codifica en la misma forma en que se recibe.

Depende de la recepcion de la informacion sensorial y no requiere ninguna

34



manipulacion del contenido de la informacion por parte de los procesos corticales

superiores.

Las estructuras clave en este circuito serian el neocortex y los ganglios basales
(nucleo caudado y putamen). Los ganglios basales reciben proyecciones desde
todas las regiones del neocortex y envian proyecciones a través del globo palido y
del tadlamo ventral a la corteza premotora. Los ganglios basales también reciben
proyecciones desde las células ubicadas en la sustancia negra. Las proyecciones
a los ganglios basales desde la sustancia negra contienen el neurotransmisor
dopamina (33, 38).

2.2.7.5 Memoria sensorial

Una gran cantidad de informacion que llega a un érgano sensorial particular se
retiene por breves instantes (décimas de segundo). Esta informacion desaparece
rapidamente. En este almacén los estimulos pueden entrar independientemente
de si la persona esta poniendo atencion o no; esto es, el almacén sensorial es
preatentivo. Algunas caracteristicas que distinguen al almacén sensorial de los
almacenes posteriores son su naturaleza de una modalidad especifica, una

capacidad relativamente grande y su naturaleza transitoria

Ademas del hipocampo, es de suponer que la amigdala constituye un complejo
nuclear limbico de importancia capital en la formacion de memoria. Los nucleos
amigdalinos confieren a los cognitos corticales informacién relevante acerca del
significado emocional de los estimulos externos y viscerales que participan en la
formacion de memoria. La atencion, la aversion, el placer, la expectativa y el
afecto que esos estimulos provocan han de ser indudablemente factores
prominentes en la facilitacion de conexiones sinapticas a la raiz de la deposicion
de nueva memoria. En ultima instancia la ‘memoria emocional’ debe consistir en
las conexiones que se forman entre los cégnitos corticales y las aferencias
emocionales que llegan del sistema limbico en coincidencia temporal con los

estimulos que forman aquellos cognitos. La aferencia emocional seria una fuente
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adicional a las aferencias sensoriales o motrices moduladoras delas sinapsis de la

red cognitiva.

Los estimulos coincidentes externos no sélo se asocian entre si, sino que, al
mismo tiempo, se asocian con redes corticales preestablecidas que contienen
elementos semejantes—sensoriales, motores o emocionales—. Por esta relacion de
semejanza, los estimulos externos activan estas redes internas y se unen a ellas,
modificandolas. Cognitos nuevos se afiaden a los viejos, y con ello la memoria
nueva se afade a la vieja, no s6lo modificandola, sino también consolidandola. Lo

mismo ocurre en el terreno de la accion, es decir, de la memoria ejecutiva (33, 38).

2.2.8 Lenguaje

Hay una inmensidad de definiciones sobre qué es el lenguaje humano,
dependiendo de cada autor en cada época y en cada circunstancia. Una seleccion

de varias de las definiciones que se le ha dado al lenguaje:

* Por el lenguaje entendemos un sistema de codigos con cuya ayuda se
designan los objetos del mundo exterior, sus acciones, cualidades y

relaciones entre los mismos (37).
* Ellenguaje es un habito manipulatorio (39).

* El lenguaje es un conjunto finito o infinito de oraciones, cada una de las
cuales posee una extension finita y construida a partir de un conjunto finito

de elementos (40).

* El lenguaje es una instancia o facultad que se invoca para explicar que

todos los hombres hablan entre si (41).

Broca en 1861 expreso su teoria de que el lenguaje motor esta localizado en las

zonas posteriores del tercio izquierdo del I6bulo frontal.
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Wernicke en 1873 atribuyo al tercio posterior del temporal superior izquierdo la
funcion del lenguaje sensorial, con lo cual se indicaron los primeros pasos
importantes hacia una comprension cientifica de la organizacién cerebral de la

actividad del lenguaje (37).

2.2.8.1 Areas del lenguaje
El estudio del lenguaje hablado incluye las siguientes areas:
« Fonologia: los sonidos del lenguaje.
« Semantica: el significado de las palabras.

« Morfosintaxis: la gramética del lenguaje, cdmo se combinan las palabras

para formar frases.
« Pragmaética: la manera de utilizar el lenguaje. Funciones del lenguaje.

La base cerebral en que se apoyan los procesos del lenguaje son dos grandes
areas corticales, una posterior temporoparietal considerada como analizador
verbal y otra anterior frontoparietal, zona nuclear del analizador cinestésico motor
verbal y que coincide con la zona perisilviana del lenguaje que incluye las areas de
Broca y Wernicke, las circunvoluciones supramarginal y angular, asi como los

tractos de asociacion que interconectan dichas areas.

Al analizador cinestésico motor verbal se le reconocen dos areas principales, una
Post-Rolandica-Parietal que corresponde al analizador cinestésico, procesador de
aferencias, basicas en la adquisicion de cualquier acto motor y otra area Pre-
Rolandica-Frontal, que corresponde al analizador cinético y donde se origina
precisamente la “melodia cinética que permite el lenguaje expresivo. Las areas del
lenguaje se localizan en un solo hemisferio cerebral al que se llama dominante y
gue generalmente es el izquierdo para la gran mayoria de los diestros (98%) asi

como para gran parte de los zurdos (85%), aunque se habla de diferencias en el
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grado de lateralizacion y se reporta que las aptitudes del lenguaje estan

representadas en forma mas bilateral en las mujeres que en los hombres(35, 42).

2.2.9 Lectura

Proceso complejo mediante el cual el individuo es capaz de codificar los signos
gréficos del lenguaje escrito y llegar al plano seméntico que estos representan. Es
un acto de comunicacion, diferida, contiene un cédigo (lengua escrita), un mensaje

(letras y espacios en blanco), un canal (papel) y un receptor (lector).

Determinados estimulos visuales que recibe la retina, son transmitidos al Sistema
Nervioso central y codificados en términos linguisticos. La conducta final de este
proceso es la capacidad para poder leer. Comienza por la percepcion visual y el
andlisis del grafema, pasa a la recodificacion del complejo de grafema a las
correspondientes estructuras acusticas y termina con la asimilacién del significado

de lo escrito.

Por lo tanto la lectura es una funcibn compleja en la que las funciones
visoespaciales estan unidas con funciones oculomotrices lo que hace necesaria la
participacion de areas de asociacion y areas motoras frontales para llevar a cabo
dicho proceso (37, 43).

2.2.9.1 Aspectos del proceso lector

a) Complejo motriz: Integra y secuencia los movimientos oculomotrices
ademas de controlar y adecuar los movimientos sacadicos para explorar el
texto y los de fijacion para recoger o procesar informacion. En este proceso
se involucran los aspectos Vvisoperceptivos para diferenciar los
componentes de las letras (forma, figura, contornos) que integran un

grafema.

38



b) Proceso de significacidon: Los estimulos visuales, traducidos en grafemas,
adquieran su significacion dentro del lenguaje. Incluye dos procesos: Ruta
visual: reconocer los simbolos linguisticos impresos. Ruta fonoldgica:

traduce simbolos grafémicos en fonemas.

c) Proceso Sintactico: permite ordenar las palabras dentro de un contexto

especifico (diferente en cada lengua)

d) Proceso Semantico: da a las palabras el significado contextual y de

comunicacion
e) A todo esto hay que agregar 3 procesos de memoria:

a. lconico: Asociado a areas occipitales primarias en el que se retiene

la forma durante los primeros milisegundos.

b. Corto plazo: Asociado con areas occipito-parietales en el que se

reconoce dicha forma como un grafema

c. El mnesico: A largo plazo, asociado a areas frontotemporales, en
que se reconoce semanticamente dicho simbolo (37, 43).

2.2.9.2 Areas cerebrales implicadas en el proceso de la lectura

Area visual primaria (area estriada 17), detecta la orientacion y posicion especifica

de las lineas asi como su longitud.

Area visual secundaria determinada por las éareas periestriada 18 y 19,
respectivamente, tiene la funcion directamente relacionada con el proceso del
lenguaje lector, dadas sus relaciones y conexiones con el area terciaria parietal 39
y terciaria temporal correspondiente al area 37. La integracion e interrelacion de

estas areas va a permitir el proceso lector.

De estas el area 39 o de Dejerine, la mejor especializada en la lectura ya que esta

relacionada con la interpretacion de los espacios dentro de la escritura (orientacion
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espacial), la identificacion de cada grafema, tanto de sus rasgos como de la forma
global y en la identificacion del valor fonético de los grafemas mediante sus
conexiones con las areas de Broca y Wernicke y finalmente en la interpretacion
global del texto al poder interpretar diferentes grafemas en silabas, palabras,
frases, etc. (37, 43).

2.2.10 Escritura

El lenguaje escrito es una actividad humana y especifica de cada individuo que
reproduce simbolos comunicables, mas alla de la transformacion personal de la
caligrafia, por lo que fluctia desde el pensamiento hasta la palabra. El lenguaje
escrito constituye una forma organizada y voluntaria con un analisis consciente de
los sonidos que lo forman y en las etapas tardias de formacion la escritura se

convierte en un habito automatizado complejo.

En la mayor parte de los idiomas, la escritura comienza con el andlisis del
complejo sonoro que forma la palabra pronunciada. Este complejo sonoro se
divide en partes componentes, destacando las unidades acusticas de la palabra,
los fonemas. Estos se descifran en las estructuras épticas correspondientes los
grafemas que poseen particularidades visoespaciales, en la ultima etapa deben

recodificarse de nuevo formando un sistema de actos motores.

Para llevar a cabo la escritura se requiere de un sistema especial de praxias
asimilado al cédigo linglistico. De esto derivan dos aspectos diferenciados: El
grafico: Que se refiere exclusivamente al dibujo, trazado, de la configuracion de
letras, silabas, palabras y finalmente estructuras oracionales. Y el ortografico: Que
concierne al ordenamiento de los grafemas de modo que su representacion

permite la inteligibilidad del cédigo lingistico.

Para escribir la palabra dictada, se debe efectuar el analisis de su composicion
sonora, que consiste en separar los diferentes sonidos, determinar sus

caracteristicas fonematicas y compararlos con las de otros sonidos del lenguaje.
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Los movimientos de la escritura constituyen una compleja melodia cinética que
requiere de una determinada organizacion y secuencia de los actos motores. Por

otro lado el acto de escribir esta relacionado con las diversas formas de memoria:

Memoria a corto plazo: Necesaria para el alineamiento y continuidad de las
letras, palabras y frases y registra las ideas que acaban de transcribirse y

garantiza la coherencia de la continuidad del texto.

Memoria a largo plazo: Reproduce las palabras y su ortografia. Permite tanto la
utilizaciéon del vocabulario como la escritura del mensaje a transcribir. Por otro lado
la escritura extrae sus elementos de la memoria, que no puede ejecutarse sin el
recuerdo del cédigo grafico, ni del movimiento necesario para su ejecucion (37,
43).

2.2.10.1 Areas cerebrales relacionadas con la escritura

El acto motor de escribir esta determinado por un proceso motivacional y
atencional en lo cual intervienen el sistema limbico y la formacién reticular que
activan las areas prefrontales, las cuales, mediante sus conexiones con el
hipocampo y el area de Wernicke son capaces de llevar a cabo el proceso
codificador del lenguaje para llevar a cabo el paso del fonema al grafema.

El centro de integracion simbolica de la escritura esta localizado a nivel parietal,
concretamente la circunvolucién supra-marginal, situada anteriormente a la
circunvolucion angular y en el extremo posterior del surco silviano (I6bulo parietal
inferior). En esta zona se pone en marcha la melodia cinética para llevar a cabo el

acto de escribir.

Se pone en marcha la via motriz y la percepcion espacial que tiene dos origenes
corticales diferenciados: Analisis perceptivo del espacio escritural (areas 39, 40 y
19). Se asocian a las areas frontales (responsables de la coordinacién ocular) y la
integracion de la accion motriz de la escritura, (area 4), y se ejecutara mediante

las vias piramidal y extrapiramidal.
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La via piramidal se encarga de activar los diferentes musculos responsables de los
movimientos de los miembros superiores. El Sistema extrapiramidal, lleva a cabo
una funcion reguladora, estabilizadora y coordinadora del acto motriz de la
escritura. Los ganglios basales proporcionan el control motor, la iniciacion del
movimiento y el mantenimiento de movimientos continuos y son responsables de
ejecucion automatica de acciones motoras aprendidas, seleccion, secuenciacion y
ejecuciones inconscientes de programas motores implicados en una estrategia
motora aprendida. El Cerebelo lleva a cabo el ajuste, precision y tonificacion de los

movimientos de dicha conducta motriz.

Finalmente mediante la actividad muscular se lleva a cabo la articulacion del
hombro-codo-mufieca con la accion directa de la pinza motora (dedos indice y
pulgar) para ejecutar los diferentes movimientos de la escritura.

La regidn parietal posterior y la confluencia parietotemporooccipital del hemisferio
derecho (en la mayoria de los sujetos) se encarga de ordenar los factores
espaciales de la escritura: Alineacion del texto, uso correcto del espacio grafico,
namero apropiado de letras o sus rasgos y da una aferencia visuotactil y un

retrocircuito visual (37, 43).

2.2.11 Célculo

La habilidad para realizar calculos matematicos no es universal, como lo es el
lenguaje, la capacidad de célculo numérico es influida por variables culturales. En
la actualidad la neuropsicologia estudia los mecanismos mentales involucrados
en la discriminacion de cantidades, la intervencion del lenguaje en el conteo de los
nameros, los procesos complejos implicados en la solucibn de problemas
matematicos, y la influencia de variables como la edad, sexo y la cultura en el

desarrollo de habilidades de calculo numérico.

Las alteraciones en el calculo numérico como consecuencia de dafio cerebral

fueron descritas a inicios del siglo pasado por Henshen (37).
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2.2.11.1 Procesos implicados en las operaciones aritméticas

El sistema de simbolos implicados en el calculo matematico se puede dividir en 2

grupos:
1. Un sistema logografico que incluye los nimeros arabigos que van del 0 al 9
2. Un sistema fonografico que permite describir con letras el nimero,

La realizacion de la operacion aritmética inicia con el reconocimiento numérico, el
cual depende de un procesamiento verbal y un reconocimiento perceptual:
namero—simbolo o simbolo—nimero. Cada numero proporciona 2 tipos de
informacion: el grupo de base al cual pertenece el nimero (unidades, decenas,

centenas, etc.), y otro, la posiciéon ordinal del nUmero dentro de la base.

La realizacion de operaciones aritméticas exige una discriminacion visoespacial
para organizar los numeros en columnas, disponer de espacios adecuados entre
los numeros e iniciar la operacion desde la derecha. La memoria a corto plazo o
memoria operativa, asociada con una atencion sostenida, juega un papel
importante en el desempefio aritmético, para saber y recordar cuantas unidades

se llevan en una suma.

La memoria de largo plazo participa en saber el plan algoritmico de accién que

desencadena un simbolo numeérico.
La informacion que se almacena en la memoria a largo plazo es de 2 tipos:

1. Sintactica que es el conocimiento de las normas de los procedimientos y de

las relaciones entre los elementos de la operacion aritmética.

2. Semantica que es la comprension del significado de los procedimientos

implicados en la solucion de problemas particulares.

Cuando los problemas se solucionan utilizando cddigos automaticos no se utiliza

el razonamiento semantico.
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En la realizacion de operaciones aritméticas participan 2 procesos cognoscitivos:
el procesador de numeros (tiene 2 subprocedimientos la comprension y la
produccion de nameros, y en cada uno de estos subprocesos, a su vez, hay que
considerar la presencia de un doble cédigo: verbal y numérico; y un doble analisis:

léxico y sintactico) y el sistema operativo del calculo (44).

2.2.11.2 Areas cerebrales implicadas en el calculo

El calculo tiene un sustrato cerebral de las operaciones aritméticas,
anatdmicamente diferente, se sitia proximo a la organizacion neural del lenguaje y

de las capacidades musicales.

Los mecanismos neurales centrales implicados en el reconocimiento de nimeros
parecen ser diferentes a los que participan en la solucion de problemas
aritméticos, ya que tales mecanismos se pueden alterar diferencialmente en casos
de dafio cerebral local. Como consecuencia de un dafio focal cerebral puede
haber una disociacion entre la capacidad para comprender y producir nimero. Hay

disociaciones entre el procesamiento lexical sintactico.

La lesién de cualquier hemisferio puede producir acalculia. Las lesiones en
hemisferio cerebral izquierdo producen alteraciones en la comprensién y en la
produccion de numeros. La lesién en hemisferio derecho produce alteraciones en
la organizacion espacial de las cantidades, y en la realizacion y comprension de

problemas abstractos.

Para llevar a cabo las tareas aritméticas es necesaria la participacion de una serie

de capacidades y procesos mentales:
1. Exacta apreciacion del valor cuantitativo y simbolico de los numeros.
2. Comprension oral del nimero que se esta diciendo.

3. Exacta lectura de los numeros, que equivale a poder denominar simbolos

gréficos.
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4. Capacidad de escribir correctamente el numero dictado.

5. EI dominio de las operaciones fundamentales (adicion, sustraccion,
multiplicacion y division), hay que distinguir de las operaciones
automatizadas como multiplicar y las que requieren de procedimientos

aritméticos.

6. Correcta colocacion espacial y alineacion de los numeros la plena
comprension del valor de un nimero esta determinado por su posicion en la

escala numérica.

7. Capacidad de pasar de un plano concreto a un plano abstracto, es decir, a
las relaciones matematicas abstractas que estan en la base de un

problema especifico.

Area temporoparietal izquierda: En el gyrus angularis predominantemente
encargada de la lectura, reconocimiento verbal de los nimeros Yy escritura de los

Mmismaos.

Area parietoccipital derecha: (predominantemente) e izquierda permiten ordenar
adecuadamente los nimeros en una ecuacion aritmética, gracias a la orientacion

visoespacial y visoconstructiva).

Lobulo parietal izquierdo: Contiene la memoria para la manipulacién de los
nameros y el recuerdo de las tablas de multiplicar, asi como la informacién para

realizar operaciones aritméticas basicas.

La zonas encargadas de las capacidades aritméticas ejecutivas son: regiones
parietotemporales derechas e izquierdas, frontales y subcorticales izquierdas
(nucleo caudado, pujamen y capsula interna), que consiste en coordinar todas las

aferencias y eferencias para llevar a cabo las operaciones matematicas.

En general existe un gran proceso cerebral relacionado con las capacidades
aritméticas, en el que estarian implicadas tanto estructuras corticales como

subcorticales a nivel frontal, parietal , temporal y ganglios de la base, en especial
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en el hemisferio dominante -aunque con influencia bihemisférica-, como
demuestran estudios de flujo cerebral en voluntarios normales, realizando

operaciones aritméticas mentalmente (37, 44).
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3.- METODOLOGIA DE LA INVESTIGACION

3.1 JUSTIFICACION

La DM1 es la distrofia muscular mas frecuente en adultos a nivel mundial y
recientemente en nuestro pais se ha sugerido que la prevalencia de esta patologia
podria llegar a ser tan alta como en los paises que presentan la mayor prevalencia
determinada para DM1. Evidentemente, la atencion requerida por los pacientes
con DM1 repercute sobre la economia familiar y de nuestra sociedad impactando
especialmente al sector salud, ya que por cada familia de un paciente indice
pueden presentarse varios miembros afectados y muchos de ellos presentan la
patologia en la edad productiva. Actualmente, en el Instituto Nacional de
Rehabilitacion se han registrado un alto nimero de pacientes diagnosticados con
DM1. Al ser una enfermedad multifactorial, es importante un tratamiento integral
de la patologia y por lo tanto una mejor caracterizacion de la misma.

En los pacientes con diagnéstico de DM1 se han reportado algunas alteraciones
neuropsicolégicas, sin embargo no se ha desarrollado un estudio de este tipo en
México ni en personas hispano-hablantes. Por lo anterior, es de gran importancia
realizar un estudio de investigacion en los pacientes con diagnéstico molecular de
DM1 que acuden al INR, para determinar si existen alteraciones cognoscitivas en

esta poblacion, y establecer su relacion con el desarrollo del padecimiento.

3.2 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

3.2.1 Pregunta de investigacion
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¢Los pacientes con Distrofia Miotonica Tipo 1 presentan alteraciones en
orientacién, atencién y concentracion, lenguaje, memoria, funciones ejecutivas,

lectura, escritura y/o célculo como consecuencia de la patologia?

3.3 OBJETIVOS

3.3.1 Objetivo general

Conocer si existen alteraciones en las funciones cognoscitivas evaluadas
mediante la aplicacion de la prueba Neuropsi Abreviado en los pacientes con

diagnéstico de Distrofia Miotonica tipo 1 del INR.

3.3.2 Objetivos especificos

e Aplicar la evaluacién neuropsicologica breve en espafiol (NEUROPSI
Abreviado) a los pacientes con diagnostico molecular de DM1 del INR.

e Determinar alteraciones en “Orientacion, Atencion y concentracion, Lenguaje,
Memoria, Funciones ejecutivas, Lectura, Escritura y Calculo” en los pacientes
con diagnéstico de DML1.

e Establecer cuéles son las funciones méas afectadas en esta poblacion.

e Determinar si existe relacion entre los resultados obtenidos con el desarrollo

del padecimiento.
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3.4 MATERIAL Y METODO

3.4.1 Disefo de estudio

Se trata de un estudio Prospectivo, Transversal, Observacional y Descriptivo.

3.4.2 Poblacion objetivo

Pacientes de ambos sexos con diagnéstico molecular de DM1, realizado en el
Instituto Nacional de Rehabilitacion y que acudan en el periodo comprendido del
01 de Abril 2011 al 31 de Agosto de 2012. La captura de todos los sujetos de
estudio se realiz6 de manera voluntaria y con previa firma de una carta de
consentimiento informado (Anexo 1). El presente estudio forma parte del proyecto
aprobado por el Comité de Investigacion del INR con numero de registro 28/09.

3.4.3 Poblacion elegible

Pacientes de 16 a 85 afios de edad a quienes se les aplicé la prueba
neuropsicolégica NEUROPSI Abreviado (Anexo 2).

3.4.4 Criterios de inclusion
e Pacientes de 16 a 85 afios con diagnostico molecular positivo para DML1.

e Pacientes que otorguen su consentimiento para la participacién en la

investigacion de forma escrita.
3.4.5 Criterios de exclusion
e Pacientes que no cuenten con el diagndstico molecular de la enfermedad.

e Pacientes menores de 16 aflos o mayores de 85 afos.
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e Pacientes que presenten algun padecimiento agregado que interfiriera con
el desarrollo del test como deficiencia mental o déficit visual.

3.4.6 Criterios de eliminacién

e Pacientes que no concluyan la prueba Neuropsi Abreviado.

3.4.7 Definicidon de las variables

Tabla 2. Variables estudiadas

VARIABLE DEFINICION CONCEPTUAL DEFINICION OPERACIONAL TIPO DE VARIABLE ‘
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3.5 PROCEDIMIENTO

El estudio se realizé en un periodo comprendido entre del 01 de Abril del 2011 y el
31 de Agosto del 2012 a los pacientes de entre 16 y 85 afios de edad con
diagnéstico molecular de Distrofia Miotdnica tipo 1 que acudieron al Instituto

Nacional de Rehabilitacion.

El diagndstico molecular y la determinacion del nimero de repetidos se realizaron
en el Laboratorio de Medicina Genomica del departamento de Genética del INR,
mediante la técnica de inclusion y exclusion realizada por reaccion en cadena de
la polimerasa (PCR) y PCR-Marcaje triple (TP-PCR; del inglés Tiplet primed PCR)
y el respectivo analisis molecular a través de electroforesis capilar de acuerdo a lo

reportado por Magafa et al en el afio 2011 (11).

Se invitd a cada paciente a participar en el estudio y se otorgd cita para la
aplicacion del test. El dia de la aplicaciéon de la prueba se les explicé en que
consiste, las areas que evalla y se dio espacio para aclarar dudas. Se procedi6 a

entregar el consentimiento informado (Anexo 1) para su lectura y firma.

Se procedié entonces a aplicar la evaluacion neuropsicolégica breve en Espafiol
(NEUROPSI), creada en 1994 por la Dra. Feggy Ostrosky Solis, junto a Alfredo
Ardila y Ménica Rosselli, la cual cuenta con una serie de instrumentos construidos

0 adaptados a los requerimientos de la poblacién hispano parlante.

La prueba entrega indices confiables que permiten hacer un diagnéstico temprano
y predictivo de alteraciones cognoscitivas, tales como: orientacién tiempo, persona
y espacio, atencién y activacion, memoria, lenguaje oral, escrito, aspectos viso-
espaciales y viso-perceptuales y funciones ejecutivas. Debe mencionarse ademas
gue esta bateria fue disefiada para aplicarse a sujetos con y sin proceso de

alfabetizacion.

Las pruebas que conforman la bateria son las siguientes: (a) Orientacion, (b)
Atencion y concentracion, (c¢) Codificacion, (d) Lenguaje, (e) Fluidez verbal, (f)

Lectura, (g) Escritura, (h) Funciones conceptuales, (i) Funciones motoras, y (j)
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Evocacion. Obviamente, las secciones de lectura y escritura se omiten en los

sujetos analfabetos.

Cada una de estas areas incluye varias subpruebas. La evaluacién de cada area
cubre diferentes aspectos de ese dominio cognoscitivo en particular. De este
modo, la valoracion de la memoria comprende el recuerdo inmediato y demorado
de informacion de tipo verbal y visual no verbal. La evocacion se evalua a través
del recuerdo libre y por dos tipos de claves (agrupacion semantica y
reconocimiento). La evaluacion del lenguaje abarca la valoracibn de varios
pardmetros importantes tales como la denominacion, repeticion, comprension y
fluidez. La evaluacion de la atencion abarca el nivel de alerta, capacidad de
retencion, eficiencia de la vigilancia, concentracion y atencion selectiva. Las
funciones ejecutivas incluyen la solucion de problemas (abstraccion vy
categorizacion) y tareas de programacion motora. Potencialmente, el NEUROPSI

proporciona datos relacionados con distintos sindromes neuroanatdomicos.

La aplicacion de la prueba completa permite la obtencion de maximo de 130
puntos. Para asegurar un grado de equivalencia en la consideracion de los
puntajes, estos se han agrupado de acuerdo a dos criterios o variables: Edad y
grado de escolaridad. Asi pues tenemos que los puntajes son considerados de
acuerdo a cuatro rangos, a saber: a) de 16 a 30 afios, b) 31 a 50 afios, c) 51 a 65
afios y d) 66 a 85 afios. Para cada rango de edad se han considerado 4 niveles de
escolaridad: iletrados o analfabetos (0 afios de escolaridad); 1 a 4 afos de
escolaridad; de 5 a 9 afios de escolaridad; y de 10 o mas afios de escolaridad. El
desempefio alcanzado por el sujeto en cada una de las pruebas permite su
clasificacion de acuerdo a las categorias: normal, leve, moderada o severa para
dicha funcion. En total se obtiene 25 puntuaciones o rendimientos del sujeto, los

que pueden ser organizados como un perfil de funcionamiento.
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3.6 TAMANO DE MUESTRA

El nimero total de pacientes que fueron considerados para la aplicacion de la
prueba fue de 56, de los cuales cumplieron con los criterios de inclusion 48.
Fueron excluidos del estudio 9 pacientes, por lo que finalmente la poblacion de

estudio total fue de 47 pacientes, 20 mujeres y 27 hombres.

3.7 ANALISIS ESTADISTICO

Se realiz6 estadistica descriptiva, medidas de tendencia central, desviacion
estandar y rangos, para las variables cuantitativas. Las variables cualitativas se
describieron en forma dicotomica. Se realiz6 una prueba de correlacion de

Pearson para establecer el grado de asociacion entre variables.

3.8 CONSIDERACIONES ETICAS

El presente estudio queda catalogado como de riesgo minimo. A cada paciente se
le present6 el consentimiento informado (ver anexo 1), se les explico el
procedimiento que se llevaba a cabo, resolviendo ademas las dudas que surgian y
una vez que estuvieron satisfechas sus dudas y preguntas, se les pidi6 que

firmaran dicho consentimiento.

3.9 RECURSOS

3.9.1 Recursos Humanos

En la realizacion de esta investigacion trabajaron un asesor médico clinico, dos
asesores metodoldgicos y un médico residente de la especialidad en Audiologia,

Otoneurologia y Foniatria.
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3.9.2 Recursos materiales

a) Consultorio médico iluminado y ventilado, sin distractores.

b) Test NEUROPSI- Bateria Neuropsicologica breve en espafiol (Ostrosky,
Ardilla y Rosselli).

c) Hojas blancas tamafio carta.

d) Boligrafo tinta negray roja.

e) Lapices del niumero 2.

f) Computadora.

g) Programas Word y Excel de Office Microsoft.

3.9.3 Recursos financieros

No se requirieron recursos financieros extras ya que todos los materiales fueron

aportados por el Instituto Nacional de Rehabilitacion.
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4.- RESULTADOS

Se analizaron un total de 47 pacientes, 20 mujeres (43%) y 27 hombres (57%), los
cuales cumplieron con todos los criterios de inclusion. La edad promedio fue de 37

afos, con un rango de 17 a 59 afios de edad (Figura 3).

Tamano de muestra Distribucién por

<

sexo

43%

H Incluidos
m Hombres

m Mujeres

m Excluidos

A B

Figura 3: En la gréfica A podemos observar el tamafio final de la muestra en comparacion con los

pacientes excluidos y en la gréafica B observamos la distribucion por sexo de la muestra estudiada.

4.1 VARIABLES ESTUDIADAS
Los resultados para la variable orientacion de la aplicaciéon de la prueba
NEUROPSI abreviado se muestran en la Tabla 3. En esta tabla se observa que el
rubro lugar fue el que presentdé mayor alteracion. En el rubro tiempo se
presentaron 2 casos con déficit moderado (4.25%). Para el item lugar, 4 pacientes
presentaron déficit moderado (8.51%) y 1 paciente déficit severo (2.13%). En el
rubro de persona todos entraron dentro del rango de normalidad.

En la Tabla 4 se resumen los resultados con respecto a la evaluacién de atencion
y concentracion. Podemos apreciar que la afectacion para esta variable
predomina en la prueba 20-3, (consistente en la resta de 3 en 3 a partir del
namero 20 de manera secuencial), con 11 pacientes en déficit moderado (23.4%)
y 10 con déficit severo (21.28%). Para el rubro digitos en regresion, 6 pacientes
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entraron en rango normal alto (12.76%) y 4 en déficit moderado (8.51%). Por su
parte, la evaluacion del item deteccidén visual arroj6 7 pacientes con déficit
moderado (14.89%).

Tabla 3. Resultados obtenidos en los rubros que valoran a la orientacion

RANGOS/ VARIABLES TIEMPO LUGAR PERSONA

Tabla 4. Resultados en las areas que avalGan a la atencién y concentracion

RANGO/VARIABLE DIGITOS EN REGRESION DETECCION VISUAL -

En la Tabla 5 se muestran los resultados de las subpruebas que evaltan la
codificacion de la memoria. Entre estas subpruebas la mas afectada es la
realizacion de la figura semicompleja con 7 pacientes con déficit moderado
(14.89%) y 3 con déficit severo (6.38%). En la memoria verbal espontanea con la

lista de palabras 2 pacientes presentaron déficit severo (4.25%).
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Tabla 5. Resultados en las areas que evalGan a la codificacion de la memoria

RANGO/VARIABLE MEMORIA VERBAL ESPONTANEA FIGURA SEMICOMPLEJA

En la tabla 6 se indican los resultados de la evaluacion en la evocacion de la
memoria. Para el rubro de memoria espontanea 4 pacientes presentaron un
déficit severo (8.51%) y 4 mas presentaron un déficit moderado (8.51%). En la
memoria por categorias 6 pacientes presentaron déficit moderado (12.77%) y
s6lo 1 paciente presentd déficit severo (2.13%). En el item memoria por
reconocimiento solo 1 paciente present6 déficit moderado (2.13%). Por altimo en
la evocacion de la figura semicompleja 1 paciente entr6 en rango normal alto
(2.13%), 4 pacientes presentaron déficit moderado (8.51%) y 2 pacientes déficit
severo (4.25%).

Tabla 6. Resultados en las areas que avallan la evocacion de la memoria

RANGO/VARIABLE ESPONTANEA POR CATEGORIAS RECONOCIMIENTO FIGURA
SEMICOMPLEJA




En la Tabla 7 (evaluacion de lenguaje) podemos observar que el rubro mas
afectado fue la denominacion con 11 pacientes con déficit severo (23.4%), y 1
paciente con déficit moderado (2.13%). En item repeticion sélo 1 paciente
presentd déficit severo. En la comprension 6 pacientes presentaron déficit
moderado (12.77%) y 8 déficit severo (17.02%). En la fluidez verbal seméantica 2
pacientes se clasificaron con déficit moderado (4.2%) y 1 con déficit severo
(2.13%). En este mismo rubro se encontr6 1 paciente con rango normal alto
(2.13%).En el area de fluidez verbal fonologica 5 pacientes tuvieron déficit
moderado (10.64%) y solo 1déficit severo (2.13%).

Tabla 7. Resultados en las &reas que valoran el lenguaje

RANGO/ DENOMINACION REPETICION COMPRENSION FLUIDEZ VERBAL | FLUIDEZ VERBAL
SEMANTICA FONOLOGICA
VARIABLE

La Tabla 8 resume los resultados de las subpruebas para evaluar lectura-
escritura. Podemos apreciar que en la lectura sélo 1 paciente presentd déficit
moderado (2.17%) y 2 déficit severo (4.35%). En el dictado sélo 2 pacientes

(4.35%) presentaron déficit severo.

En la Tabla 9 se muestran los resultados de la valoracién de las funciones
ejecutivas conceptuales y motoras. En semejanzas 8 pacientes tuvieron un
déficit moderado (17.02%) y 3 pacientes tuvieron un déficit severo (6.38%). En
calculo 10 pacientes tuvieron déficit moderado (21.28%) y 5 pacientes tuvieron un
déficit severo (10.64%). En la secuenciacion 7 pacientes tuvieron un déficit
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moderado (14.89%) y 8 pacientes déficit severo (17.02%). En los movimientos
de mano derecha 4 pacientes tuvieron déficit moderado (8.51%) y en los de
mano izquierda 5 tuvieron déficit moderado (10.64%). En los movimientos
alternos de manos 1 paciente tuvo déficit moderado (2.13%) y 3 pacientes un
déficit severo (6.38%). En la prueba de reacciones opuestas 3 pacientes

tuvieron déficit moderado (6.38%) y 6 pacientes déficit severo (12.76%).

Tabla 8. Resultados en las areas que valoran a la lectura y escritura.

RANGO/VARIABLE LECTURA DICTADO COPIADO

RANGO/ REACCIONES

OPUES TAS
VARIABLE

Los resultados de la puntuacién total, para determinar el perfil global, fueron los
siguientes: 37 pacientes con perfil normal (78.72%), 7 pacientes dentro de



deterioro leve (14.89%), 1 paciente con deterioro moderado (2.13%) y 2 pacientes

en Deterioro Severo (4.25%) (Figura 4).

Perfil Global

Normal

m Deterioro
leve

mD.
moderado

mD. severo

Figura 4. Grafica que muestra la distribucion del perfil global de los pacientes estudiados

En la Figura 5 se muestran las areas en que los pacientes estudiados presentaron
afectacion severa. Entre ellas destacan los rubros 20-3, denominacion,

comprensién y secuenciacion con al menos 8 pacientes afectados.
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Figura 5. Areas que presentaron pacientes con afectacion severa
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En la figura 6, se muestran las areas en que los pacientes estudiados presentaron

afectacion moderada.

Areas con afectacion moderada

Tiempo
Lugar
Palabras

F semicompleja
Lectura

Semejanzas
Cdlculo

Dig regresion
Detec visual

20 menos 3

M x categorias
Comprension

F verbal semdntica
F verbal fonoldgica
Secuenciacion

M derecha

M izquierda

M espontdnea

M x reconocimiento
Evoc f semicomp
Denominacion
Movs alternos

Reac opuestas

Figura 6. Areas que presentaron pacientes con afectacion moderada

La Figura 7 muestra el nimero de areas afectadas por paciente. Se puede
observar 1 paciente con afectacibn en 14 areas, 2 pacientes con 13 éareas
afectadas, 2 con 7 areas y 2 pacientes mas con 6 areas afectadas. Entre estos, el
paciente que mas areas con afectacion moderada presenté fueron 11, seguido de
un paciente con 8 areas, 1 con 6 y otro con 5 areas afectadas. El paciente que
mas areas con afectacion severa presento fueron 8, seguido de 1 paciente con 5y
2 con 4 éareas con afectacion severa. Se pudo observar que los pacientes que
presentaron afectacion en mayor numero de areas tenian una evolucion del
padecimiento por arriba de los 10 afos, sin embargo no eran los que mayor

tiempo de evolucion tenian. También se encontr0 que los mismo pacientes
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mayormente afectados presentaron un numero de repetidos mayor a 100 de

acuerdo al diagndstico molecular.

No. dreas afectadas por paciente
16

14

12

10

6
PR | B
o ALEELLLLREELCRE OAREE G REEEL TRELLTEEEL

Figura 7. Gréafica que muestra el nimero de areas totales afectadas por cada paciente

4.2 ANALISIS DE CORRELACION ENTRE EL GRADO DE AFECTACION
POR AREA Y EL TIEMPO DE EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD

Se realizé6 un analisis de correlacion entre el tiempo de evolucion de la
enfermedad y el grado de afectacion por cada area estudiada. Para este andlisis
se tomaron en cuenta 37 pacientes ya que se excluyeron 6 individuos
asintomaticos y 4 pacientes adicionales que no informaron la edad de inicio del
padecimiento. Para ninguna area hubo una correlacion entre el grado de
afectacién con el tiempo de evolucion que resultara estadisticamente significativa

ya que los coeficientes de correlacion fueron cercanos a cero (Tabla 10).

62



Tabla 10. Coeficiente de correlacion de Pearson (r) entre el tiempo de evolucion y las variables

estudiadas por el Neuropsi breve.

VARIABLE CORRELACIONADA CON EL TIEMPO DE EVOLUCION COEFICIENTE DE CORRELACION DE PEARSON (r)




4.3 ANALISIS DE CORRELACION ENTRE EL NUMERO DE AREAS
AFECTADAS Y EL TIEMPO DE EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD

También se realizo la correlacién entre el Total de areas afectadas por paciente,
las Areas con afectacién moderada por paciente y las Areas con afectacion severa
por paciente, contra el Tiempo de evolucion del padecimiento, encontrando que en
todos los casos el coeficiente de correlacion de Pearson fue cercano a cero, por lo

que no se encuentra correlacion alguna entre las variables.
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5.- DISCUSION

La distrofia miotonica tipo 1 es una enfermedad de presentacion multisistémica,
gue no sélo asocia distrofia muscular y miotonia, sino que también puede afectar

otros 6rganos, entre ellos el sistema nervioso central (1).

Las alteraciones en el sistema nervioso central por la DM1 implican retraso
mental, cambios degenerativos en la sustancia blanca, atrofia cortical, alteraciones

de la memoria y la personalidad, entre otras (13, 14).

La evaluacion neuropsicolédgica entendida como "acto o instancia de evaluar" las
funciones cognitivas de un sujeto, adquiere utilidad cuando se aplica bajo el
enfoque del estudio completo de las funciones superiores. Sin embargo, esto no

excluye la necesidad de una aproximacion analitica y precisa a cada funcién (45).

La evaluacién neuropsicologica es el examen de eleccion cuando se trata de
establecer el estado cognoscitivo de un paciente. Puede aportarnos informacién
acerca de la presencia de sindromes cognoscitivos/comportamentales y sugerir la
etiologia, topografia y posible evolucion; con el objetivo de implementar medidas

de rehabilitacion y manejo del paciente (27).

En el presente estudio se evaluaron los pacientes del INR con diagndstico
molecular de DM1 mediante la aplicacién de la evaluacion neuropsicolégica breve
en espafol (NEUROPSI), de  Ostrosky, Ardila y Rosselli, la cual esta
estandarizada para poblacién hispanohablante (27). La prueba entrega indices
confiables que permiten hacer un diagnostico temprano y predictivo de
alteraciones cognoscitivas, tales como: orientacion tiempo, persona y espacio,
atencion y concentracion, memoria, lenguaje oral, lenguaje escrito, aspectos viso-

espaciales y viso-perceptuales y funciones ejecutivas.

Los resultados obtenidos en el presente trabajo indican que las funciones
neuropsicolégicas mas afectadas en pacientes con DM1 fueron: atencién y
concentracion (resta de 20 menos 3), funciones ejecutivas conceptuales y motoras

(célculo y secuenciacion), en lenguaje (comprension y denominacion), funciones
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ejecutivas conceptuales y motoras (semejanzas y reacciones opuestas),
codificacion de la memoria (figura semicompleja) y evocacion de la memoria

(memoria espontanea).

Estos resultados son consistentes en cierta medida con los reportados
previamente en diversos estudios, en los que se encontraron dificultades en la
atencion, memoria visual, construccion visual, percepcion y funciones de ejecucion
(9, 10), entre otras. También se reporta que las funciones més afectadas se
relacionan con la memoria inmediata, la abstraccion, la orientacion y la

manipulacion espacial (15, 16, 17).

En estudios previos se ha demostrado que las capacidades neuropsicoldgicas
mejor conservadas en los pacientes con DM1 estan asociadas con los aspectos
verbales e informativos. De acuerdo con lo anterior, nuestros resultados revelan
que algunos aspectos del lenguaje verbal (subprueba repeticion con solo 1
paciente afectado) y del lenguaje escrito (subprueba dictado sin pacientes
afectados) se encuentran dentro de las funciones menos afectadas en la muestra
analizada. Otras funciones menormente afectadas fueron orientaciéon, (persona) y

evocacion de la memoria (memoria por reconocimiento).

La DM1 es una enfermedad neuromuscular progresiva, sin embargo las
capacidades neuropsicologicas en pacientes mexicanos no han sido evaluadas en
funcién de la progresién de la enfermedad. En nuestro estudio se exploré la
asociacion entre el tiempo de evoluciéon de la enfermedad con los resultados de la
prueba Neuropsi Abreviado. No se encontré correlacién alguna entre el tiempo de
evolucion y el numero de areas afectadas por paciente, ni entre el tiempo de
evolucion y la afectacion por cada funcién cognoscitiva estudiada (el coeficiente de
correlacion de Pearson fue cercano a cero en todos los casos). En este sentido,
un estudio longitudinal en profundidad podria confirmar que la afectacion cognitiva
es estable y no evolutiva. Bird (1983), realiz6 un estudio con 29 pacientes con
DM1, en quienes se realiz6 valoracion de las funciones cognoscitivas con el test
de Weschler y Shipley, concluyendo que no existen signos de declive intelectual

con el paso del tiempo. Para Portwood (1986), de acuerdo con la valoraciéon
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cognoscitiva de 43 pacientes con DM1, el deterioro intelectual no evoluciona en un
intervalo corto de tiempo (menos de 40 meses). Sin embargo, puede existir un
deterioro intelectual, no relacionado con la debilidad muscular, si el intervalo no

supera 40 meses (15, 18).

Varios trabajos han relacionado el numero de repetidos CTG, con las capacidades
cognoscitivas evaluadas a través de tests neuropsicoldgicos; estos concluyen que
el tamafio de la expansion no es significativo y no influye en el compromiso del
SNC en pacientes adultos con DM1 (21).En nuestro trabajo observamos que los
pacientes mayormente afectados presentaron un namero de repetidos mayor a
100. Un estudio de correlacion entre el tamafio de la expansion con los resultados
de NEUROPSI en los pacientes con DM1 de este instituto es indispensable para
evaluar la influencia del tamafio de la mutaciébn sobre las capacidades

neuropsicolégicas del paciente.

Estudios neuropsicolégicos y, de resonancia magnética, y el uso de 18 F-
deoxiglucosa-PET (FDG-PET), para evaluar el metabolismo de la glucosa, han
revelado un deterioro del rendimiento cognoscitivo en una amplia gama de
funciones en pacientes con DM1. En estos estudios se observo una correlacion
con los hallazgos estructurales del cerebro por RM como lesiones de sustancia

blanca, el volumen de materia gris y el metabolismo cerebral (21).

En base a lo anterior los resultados obtenidos en la evaluacion neuropsicoldgica
podrian servir como base para tratar de realizar estudios complementarios de
resonancia magnética de encéfalo con mapeo cerebral y tratar de localizar
topograficamente las areas afectadas y tratar de determinar su relacién con las

funciones afectadas en los pacientes con DM1.
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6.- CONCLUSIONES

Se encontro alteracion en multiples areas evaluadas en los pacientes con
DM1 en los resultados de la prueba, algunas con afectacion moderada y

otras con afectacion severa.

Las funciones mas afectadas en la poblacién estudiada fueron: la Atencion
y concentracion, las Funciones ejecutivas conceptuales y motoras, y el

lenguaje.

No se encontrd correlacion estadisticamente significativa entre el tiempo de
evolucion del padecimiento y las funciones cognoscitivas evaluadas, por lo
gue se sugiere que estas alteraciones no evolucionan a través del tiempo

de manera significativa.

7.- PERSPECTIVAS

Es necesario valorar la correlacion entre el numero de repetidos y las
alteraciones encontradas en las éareas estudiadas. Con ello podremos
evaluar si la severidad patolégica y clinica se asocia de manera particular

con las alteraciones descritas en este estudio.

Es importante correlacionar de manera independiente por cada paciente los

presentes hallazgos con otras evaluaciones como 1Q, P300, etc.
La asociacion de los resultados presentes en este estudio y su asociacion

con estudios de resonancia magnética de encéfalo con mapeo cerebral,

ayudaran a localizar topograficamente las areas afectadas.
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9.- ANEXOS
9.1 ANEXO 1

INSTITUTO NACIONAL DE REHABILITACION

I N R CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

FECHA:

El presente consentimiento tiene por objetivo solicitar su autorizacion para
participar en un proyecto de investigacion en el servicio de Audiologia

Otoneurologia y Foniatria, del Instituto nacional de Rehabilitacion.

El estudio consiste en evaluar la Atencion y la Memoria mediante la aplicacion del

test Neuropsi Breve en pacientes con Distrofia Mioténica Tipol.

La informacién obtenida en este estudio sera confidencial y los resultados de la

evaluacion solo se daran a conocer a usted y a sus médicos tratantes.

Si considera que ha sido debidamente informado y acepta participar en el estudio,

le solicitamos firme el presente documento.
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Yo afirmo

que:
* Se me informé de la naturaleza de la prueba, de sus objetivos y beneficios.
* He entendido toda la informacion que se me han proporcionado

* He tenido la oportunidad de realizar todas las preguntas que me han parecido

pertinentes al tema, las cuales me han sido respondidas de manera adecuada.

Por este medio AUTORIZO al equipo investigador para que realice los estudios

antes mencionados.

Nombre y firma del paciente o tutor Nombre y firma del Médico Residente

Nombre y firma del testigo
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9.2 ANEXO 2

A

EVALUACION NEUROPSICOLOGICA BREVE EN
ESPANOL
NEUROPSI

Ora. Feggy Ostrosky-Solis, Dr. Alfredo Ardila y
Dra. Ménica Rosselll

DATOS GENERALES

NMOMBRE: _) '° -4  AF o Ll
EDAD —r i _ FECHA _B¥ =
SEXO e = ESCOLARIDAD P

OBSERVACIONES MEDICAS Y NEUROLOGICAS

I.- Estado de alena: consciente, somnokento, esiuporess, cComatoso, eic.

If.- En caso de que la persona esté tomando algln medicamento, especifique cudl y la dosis:

.- Otros examenes: angiogeafia, electroencefalogralia, eic.

V.- Antecedertes médcos:

Marque con una "X en caso de que tenga o haya fenico alguna de las siguientes enfermedades:
{ ) Hipenensién Arterial { ) Traumatismos craneoencefilicos
( } Enfermedades pulmonares ( ) Diabetes

( ) Alcoholismo ( ) Tiroidismo

{ ) Farmacodependencia () Accidentes cerebrovasculares

( ) Disminucién de agudezavisualo ( ) Otros
auditiva.

NEUROFPS|
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IV.- LENGUAJE
A.-DENOMINACION

Pida que nombre lo que absarva en las ldminas da la 2 a la 3 del mataral aneme ¢ noE E eRpuesE

Puntaje Aeapuesta Puntae Panpussa
CHIVO 0 LLAVE ¢
GUITARRA 0 - SERPIENTE 0 A
TROMPETA 0 -1 AELGY a -
DEDO 8 i BICICLETA @ =
TOTAL (B

NOTA: S! EL PACIENTE PRESENTA PROBLEMAS DE AGUDEZA VIEUAL QUE LE LIMITEN
ASALIZARLAACTIVIDAD ANTERIOR, EN SULLIGAR, FIDA QUEDENCMINE LOS SIGUIENTES
ESTIMULCS PREGUNTANDOLE: *,QUE ES ESTO?"

LAPIZ. RELOJ, BOTON, TECHO, CODO, TOBILLO. ZAPATO. LLAVE

OTAL ]

B.-REPETICION

Pida que repia las siguientes palabras y craciones.

Fanpuesa Famae
Sol... @ >
VORtaNa ... . cvovrimeievmsretssssrimsmmsasasidess a _a&
El nif\o lora .. ... @ }/
El hombre camina lentamente por fa calle ...........oie a 3

TOTAL N




C.-COMPRENSION

Presente la ldmina 10 y evalle la comprensién de las siguientes instrucciones, considerando que
para que este reactivo tenga validez, debe asegurarse que el sujeto compranda los términcs de
cuadrado y circulo, de no ser asi, intente con otras palabras como por ejemnplo “bofita” y ‘cuadro”.

Sefiale ol CUSTRT0 PEGUBIIO 1. vaiiiius s isis it iiissvlsrsssisionmsnnsiomerioessiosse
Senale un circulo y un cuadrado
Sefale un circulo pequefo y un cuadrado grande .......
Toque el circulo pequedio, si hay Un cuadrado GraNDe ..........occoceerosmmmcrrmsersrmssores
Toque el cuadrade grande,en lugar del circulo pequefo
Ademas de tocar los circulos, toque el cuadrado pequefio.

D.-FLUIDEZ VERBAL

= ’
0 -
] A~
0 P
o o
o - =
o A

TOTAL (€}

Pida que nombre en un minuto todos los animales que conozca. Posteriormenta, emplsando of
mismo tiempo, solicite que mencione todas las palabras que recuerde gue nicien con la letra *F" sin
que sean nombres propios o palabras derivadas (v. gr. famifia, famear).

Nombres de animales

Palabras que inician con *F*

e e M | L 15.- _
9 R il e o TN e W T
it | K il (i e 5 DR . o L
4.- = ot - LSRR -
5.- ey R o= BT N B TR
L DR R L ey o e S - M -
e s el e 21.- e 4 Rl w3 R
e b 22.- geiee 1 T RN ot
Iy M. . 23- g T 23.-

Tl Mkl . 24 - L e 24 .-

19~ NS s S 25 -

Foagatase © P o 26.- Joa ;. 26.-

13._-__ "ol W 27 .- 13.-__, <l el 27.-

14.- T EE-n - 28.-

TOTALSEMANTICO __ TOTAL FONOLOGICO

INTRUSIONES _  ___ INTRUSIONES

PERSEVERACIONES ___ PERSEVERACIONES

NEUROPSI
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V.- LECTURA

Pida que 82 en vz 343 iz lecina o9 la ming 11 del matenal sners. Mencione qus se lg hardn
pregurtas scbre su ComMenns

NOTA: NO SE APLICUE A LOS INDIVIDUOS CON ESCOLARIDAD DE 1-4 AROS,

Respussia Puntaje
(Porgué se shogh & gusana? = o SRt I T /v
£00é pasd con o otro gusana? N, - . D B L S ¥
LConmaes se saivh ef gueana? e W S 0 X
TOTAL __ ______(3)

Vi.- ESCRITURA

MOTA: NO SE APLIGUE A LOS INDIVIDUOS CON ESCOLARIDAD DE 1-4 AROS,

Puntaje
DICTAR: € parrs carmna pr b calle 0 ol
COPIAR: Las racarizs crecen en ks ities g A

(presartar Yoo 12

TOVAL.. . ___I2)
Vil.- FUNCIONES EJECUTIVAS

A.- CONCEPTUAL
1.- SEMEJANZAS

Pragurte en qué 56 parssn s Sipleriss extimuios, Proporcions g), "silla-mesa ... son muebles”.

Hespuesiz Pumaje
nEran s UeE . 1 2
e 9 1 z
oA —— o 1 2/
TOTAL _____(6)

2-CALCULO

Ptz nue resussiva ranigienenis las siguienes operaciones, Limite de tiempo para resolver cada
problerra: 60 segurnos. Se pusts leer nusgvaments el problema dentro del limite de tiempo.

Hespuesta o
i Cudinto es 12 + 157 (Z8) .. et :
Juzn teria 12 pesos, rmwgmsu;muumm o
£ Cudrtas racanys hay en ous docenas y media?(30) ... Z
TOTAL __(3)
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