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Resumen

La Neurofibromatosis tipo 2 es un trastorno genético con incidencia de 1 en 33.000 personas
y una prevalencia de 1 en 100.000, lo que la convierte en una enfermedad rara (Evans, 2009).
Su sintomatologia se caracteriza por la presencia de tumores benignos con diversidad
histopatolégica como schwannomas vestibulares bilaterales, meningiomas intracraneales,
ependimomas espinales, ademas de afecciones oculares y de la piel. Los meningiomas que son
la principal afeccidén neuroldgica, son un tipo de anaplasia de crecimiento lento con baja
posibilidad de malignizacion, de manera que pueden alcanzar un gran tamafio antes de que
aparezcan los primeros sintomas (American Brain Tumor Association [ABTA], 2012).

Las personas con este padecimiento pueden desarrollar una gran variedad de alteraciones
neuroldgicas y neuropsicologicas debido a que es una enfermedad con criterio diagndstico de
multiples meningiomas (Baser, et al., 2010). El presente trabajo, muestra el caso de una paciente
de 26 afios de edad que fue diagnosticada de Neurofibromatosis tipo 2 en el Instituto Nacional
de Neurologia y Neurocirugia, Manuel Velasco Suérez. Fue sometida a valoracién
neuropsicoldgica en el departamento de Cognicion y Conducta después de la intervencion
quirdrgica de multiples meningiomas.

La evaluacion consistio de la aplicacion e interpretacion de pruebas como el COGNISTAT,
WAIS-11I, Escala Clinica de Memoria de Wechsler, Aprendizaje Palabras de A. Rey (Test
Barcelona), Test de Copia y Reproduccién de Memoria de figura Compleja de Rey-Osterrieth
(Figura A), Test de Boston para el Diagndstico de la Afasia (formato abreviado), Token Test,
Trail Making Test, el Test de Stroop y el Set Test. Los cuales, mostraron alteraciones en la
atencion, memoria, funciones ejecutivas, lenguaje, calculo y velocidad de procesamiento. Sin
embargo, se aplicaron otras tareas para un mejor analisis cualitativo. Principalmente se encontrd
una incapacidad de acceso al nivel del 1éxico que generaban dificultades en la escritura, lectura
y denominacion ante confrontacion visual; ademas, las alteraciones en la comprension légico-
gramatical, en la atencién ejecutiva y memoria de trabajo, originaban impedimento para la
resolucion de problemas aritméticos.

Mediante el uso de pruebas neuropsicoldgicas aplicadas a pacientes con NF2 o
meningiomas, es posible detectar areas afectadas que en su mayoria concuerdan con las
captadas a través de neuroimagenes como RM (Resonancia Magnética) y TAC (Tomografia
Axial Computarizada). No obstante, un analisis del paciente, identificando las rutas alteradas
desde una perspectiva de red funcional, puede proporcionar mayor informacion que explique la

razon del por qué diferentes dominios cognitivos se encuentran alterados en un mismo proceso.
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Introduccion

La Neurofibromatosis tipo 2 (NF2) pertenece a un grupo de enfermedades genéticas
multisistémicas, heredadas de forma autosomica dominante (Suarez, Gil, Medina, Ortega y
Trinidad, 2008). Se asocia al gen NF2, también conocido como gen SCH, Schwannomerlin
(Pérez, et al., 2010). El cual, se encuentra en el cromosoma 22q12 (Suarez et al., 2008). Se
encarga de codificar una proteina denominada merlina que funge como supresora tumoral
(Nogales, Donoso y Verdugo, 2005). Cuando ocurre una mutacion en este lugar genético,
pueden producirse diversas lesiones, incluyendo anaplasias o tumores como schwannomas de
los nervios craneales, meningiomas intracraneales, intraespinales y subcutaneos (Lawson &
Rosahl, 2017).

Este trabajo, presenta el caso de una paciente de 26 afios de edad con escolaridad alta,
diagnosticada con NF2, que fue intervenida quidrgicamente para la reseccion de dos
meningiomas; uno de ellos, ubicado en el atrio ventricular izquierdo y otro dependiente de la
tienda del cerebelo en el mismo lado. Particularmente, los meningiomas, ocupan el primer lugar
de tumores en el Sistema Nervioso Central (SNC), sin embargo, cuando se desarrollan en zona
intraventricular poseen una frecuencia de tan solo 0.5 a 3% (Nakamura, Roser, Bundschuh,
Vorkapic & Samii, 2003), presentandose cominmente en personas adultas (Leyva, Guerrero y
Hernandez, 2013). Por otra parte, los meningiomas del tentorio, también son tumores poco
frecuentes que se representan en menos del 5% de los meningiomas intracraneales (Lama, et
al., 2017).

Dados estos datos estadisticos, es de interés e importancia profundizar los sintomas
cognitivos generados por lesiones especificas, en una paciente joven con escolaridad alta. Segun
Sanz y Olivares (2013) los déficits cognitivos, son parte de los sintomas maés frecuentes en
pacientes con tumores cerebrales, principalmente en atencidn, memoria y funciones ejecutivas,
estas alteraciones impactan de forma negativa en la calidad de vida de los pacientes y en su
reincorporacién a su funcionamiento diario. No obstante, depende de la localizacion del tumor
y el tipo de déficit cognitivo, de manera que, conocer el tipo y ubicacion de una lesion cerebral
permite al campo neuropsicolégico entender mejor la anatomia, sus funciones cognoscitivas,
asi como el tipo de compensacion cognitiva a través de recursos y herramientas que se pueden
encontrar en pacientes jovenes con escolaridad alta. Asimismo, saber de la enfermedad NF2 y
su prondstico permite a los neuropsicélogos determinar el tipo de intervencién asi como las

limitaciones al momento de rehabilitacion.



Antecedentes

Neurofibromatosis tipo 2.

Las Neurofibromatosis son un grupo de enfermedades genéticas multisistémicas, heredadas
de forma autosémica dominante con implicacion patogénica de la piel, el sistema nervioso, los
0jos, los huesos, el sistema endocrino, y con un amplio espectro de hamartomas retinianos
(proliferacion de astrocitos en la retina), asi como tumores malignos y alteraciones congénitas
(Suarez et al., 2008). Las clasificaciones de neurofibromatosis han sido variadas, desde los siete
tipos de Riccardi (1981) (clasica, acUstica, mixta, inclasificable, segmentaria, s6lo manchas
café con leche, sélo neurofibromas), pasando por las cuatro formas de Houson (clasica,
acustica, segmentaria y manchas café con leche), hasta la que emplean algunos autores en la
que sblo consideran 2 tipos: Neurofibromatosis tipo 1 (NF1) y Neurofibromatosis tipo 2 (NF2)
(Evans, 2009; Pérez, et al., 2010; Suéarez et al., 2008). En el presente trabajo se empleara el
término Neurofibromatosis tipo 2 ya que es comunmente utilizado en las actuales referencias
médico-bioldgicas, asi mismo se utilizaran las siglas NF2 para referir a la enfermedad,

diferentes de NF2 (en cursivas) que aluden especificamente al gen.
Patogénesis.

La Neurofibromatosis tipo 2 es un trastorno autosémico dominante (Evans, et al., 1992)
asociado al gen NF2, también conocido como gen SCH (Pérez, et al., 2010). Histéricamente,
fue una de las primeras enfermedades propensas a tumores hereditarios que tuvieron una
localizacion genética especifica, debido a que los resultados de diversos estudios confirmaron
que todos los miembros afectados de una familia grande llevaban la misma copia en el
cromosoma 22¢, especificamente en el brazo largo 12,2. (Evans, et al., 2005). La figura 1

muestra la unicacion citogenética:

— pl13
— = plz

— pll.2

—= pll.1
—— qli.1
gll.z1

= gll.22
gll. 23

— gl2.1
|::> — qlz.2
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— gl3.1

—= gl3.2

= gl3.31

= gl3.32

= gl3.33

=

Figura 1. Ubicacién: 22q12.2, que refiere al brazo largo (q) del cromosoma 22
en la posicion 12.2 (recuperado de: National Library of Medicine [NLM], 2017).



Este gen, se caracteriza por tener aproximadamente 100 kb de ADN gendmico y 17 exones
(Rouleau, Merelt, Lutchman, Sanson & Zucman, 1993). Ademas de codificar una proteina
denominada merlina que funge como supresora tumoral y que esté relacionada con aquéllas

encargadas de unir componentes del citoesqueleto a la membrana celular (Nogales et al., 2005).
Funcion de merlina.

La merlina también conocida como schwannomina, es una proteina 69 kDa, semejante a la
familia de proteinas ezrina, radixina y moesina (FERM) que funcionan como moléculas de
anclaje del citoesqueleto a la membrana plasmatica (Hanemann, 2008); de hecho, el término
merlina proviene del inglés moesin, ezrin, radixin-like protein, refiriendo a la FERM como una
sola proteina (Sierra, Vargas y Plenge, 2011). La cual, se expresa en células del sistema
nervioso central, tales como neuronas, células gliales, células de Schwann, astrocitos, células
meningoteliales, células ependimales, asi como fibroblastos y linfoblastos (Stamenkovic & Yu,
2010).

También se encuentra principalmente en prolongaciones celulares ricas en actina (familia de
proteinas globulares que forman los microfilamentos), y en sitios de contacto célula-célula y
célula-matriz extracelular; ejerciendo su funcion como supresora tumoral mediante su
interaccion en los sitios de union (Ammoun & Hanemann, 2011). Es por esto que cuando hay
desarrollo de meningiomas y schwannomas hay una asociacion directa con la inactivacion del
gen NF2 y la pérdida de la expresion de merlina. Asi mismo, la pérdida del cromosoma 22 o de
su brazo largo es el acontecimiento mas usual en presencia de schwannomas (Evans, et al.,
1992).

Segln Evans et al. (1992) cuando los schwannomas y meningiomas se presentan de forma
esporéadica en la NF2, la expresion de merlina se pierde hasta en el 80% de los casos; ademas
de que la reintroduccion de esta proteina funcional in vitro en schwannomas y meningiomas
trae como resultado una supresion del crecimiento celular. De tal forma que la merlina
interviene en la regulacion del crecimiento y la proliferacion celular, sin embargo, no es su
unica funcién, ya que se ha demostrado que interactlia con numerosas proteinas; sugiriendo su
participacion en diversos procesos celulares, tales como motilidad celular y distintos procesos
de sefializacion (McClatchey & Giovannini, 2005).

Por su parte, Sierra et al. (2011) mencionan que la merlina interactia con otras proteinas
para su buen funcionamiento, tales como la paxilina, las pertenecientes a FERM vy la proteina
citoplasmatica CR-INH (cofactor regulador del intercambiador Na+/H+). La paxilina, es una
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proteina adaptadora del citoesqueleto que funge como un punto de convergencia para distintas
sefiales dependientes de factores de crecimiento (Turner, 2000) Tiene una asociacion directa
con merlina mediante dos dominios de unién denominados PDB, el primer PDB es codificado
por el exdn 2 ubicandose en el dominio FERM de merlina. El segundo PDB es codificado por
los exones 13 y 14, localizandose en el extremo de la C-, terminal de la proteina. Se han
reportado mutaciones en los exones codificadores de los PDB de merlina asociadas al gen NF2
que obstruyen la interaccion con la paxilina impidiendo que la merlina cumpla con sus
funciones (Fernandez, Tang, Ricard, Rodenas & Taylor, 2002).

Por otra parte, INH, es una glucoproteina o glicoproteina de la membrana plasmatica que se
expresa en diferentes tipos celulares. Se encarga de regular el pH intracelular, intercambiando
H+ por Na+; participa en procesos de apoptosis, proliferacion, asi como diferenciacién celular
(Bullis, Li, Singh, Berthiaume & Fliegel, 2002). Es el cofactor regulador (CR) que se une al
intercambiador INH para regular su actividad a través de la proteina quinasa A, conociéndose
asi, como CR-INH (Sierra et al., 2011). La FERM, por otra parte, contribuyen con el
funcionamiento del INH; se le unen con el citoesqueleto de actina para regular la morfologia
celular y participar en procesos de adhesion y motilidad (Wu, et al., 2004).

Segun Aguirre y Sotelo (2008) parte de la invasion tumoral, comprende la pérdida de
adhesion intercelular, la degradacion de la matriz extracelular y la movilidad o motilidad
celular. Dicho lo anterior, la pérdida de la expresion de merlina no parece ser suficiente para
explicar el espectro de alteraciones presentes en la NF2, pues el gran nimero de proteinas que
interactan con merlina indica que su ausencia tiene un efecto en las diversas vias celulares de
sefializacion, lo que en suma, podria explicar el proceso de tumorogénesis (formacion de
tumores) (Sierra et al., 2011).

Mutacion en el gen NF2.

El aislamiento del gen NF2 ha facilitado su identificacion dentro de la enfermedad de
Neurofibromatosis tipo 2, incluyendo su diagnéstico y pronostico. Sus manifestaciones, son el
resultado de mutaciones puntuales, de deleciones o de grandes reordenamientos (Pérez, et al.,
2010); de hecho, en la actualidad se han identificado méas de 200 mutaciones posibles para dicho
gen (Evans, 2009). Parte de estas mutaciones explican el por qué algunas personas manifiestan
esta enfermedad de caracteristica autosomica dominante, sin tener familia ascendente que la
haya presentado. Tal es el caso de la paciente del presente estudio, por lo que se detallara a

continuacion este tipo de mutacion en particular.



Segun McCabe & Evans (2015) el 50% de los pacientes, no llegan a presentar historia
familiar de NF2; ya que no provienen de una mutacion de las células germinales, sino de una
mutacién somatica o mutacion de novo; en otras palabras, mutacion esporadica que aparece por
primera vez en la familia. EI modelo de doble impacto de Knudson; explica que el gen NF2, asi
como otros genes supresores tumorales, requiere de la inactivacion de dos alelos para la pérdida
de la funcion. Los individuos que presentan una mutacion en la linea germinal solo requieren
una mutacion somatica para perder la funcién completa del gen (Pérez, et al., 2010).

En otras palabras, la teoria del doble impacto o doble golpe de Knudson, establece que en el
cancer por predisposicion genética, la primera mutacion debe ser heredada y la segunda
mutacion debe ser en las células somaticas, para que el cancer pueda desarrollarse. En los casos
no-hereditarios o de novo, ambas mutaciones deben de ocurrir en las células somaticas. Esto
explicaria por qué ambas situaciones tienen periodos de latencia diferentes, es decir, que el
tiempo de duracion en que se exprese la enfermedad, sea diferente (Schwartz, Picco, y
Sauckmann, 1982).

Cuando la mutacion se produce en algunas de las células somaticas (todas las células del
organismo excepto los gametos), se habla de mutacion somatica. Esta mutacion solo afecta a
las células derivadas de la célula mutada, por lo que afectara s6lo a ese dicho 6rgano o sistema,
ademas de que no se transmite a la descendencia, estard presente sélo en el individuo donde
ocurre la mutacion. Tal es el caso de algunas formas de cancer asociadas a mutaciones
somaticas de determinados genes. Por otra parte, cuando la mutacién se encuentra en las células
germinales (gametos) se transmite y formara parte del genoma de la descendencia; tratdndose
entonces de una mutacion en la linea germinal y estard presente en todas las células del
organismo de la descendencia (Castafio, Bilbao y Urrutia, 1996).

En un analisis de una serie de mas de 700 pacientes de 460 familias se ha demostrado que al
menos el 33% de pacientes con enfermedad de NF2, con mutacién somaética, presentan
mosaicismo en la linea germinal (Evans, et al., 2007). Los mosaicismos germinales segun
Lantigua (2006) son: “mutaciones que aparecen en las células germinales de los progenitores,
que a su vez originan gametos afectados, con un rango de probabilidades que depende del
namero de generaciones celulares germinales con la mutacion” (p. 175). Por su parte, Oliva,
Ballesta, Oriola y Claira (2008) mencionan:

“El mosaicismo germinal o gonadal se puede reconocer con facilidad en el caso de

enfermedades con penetrancia del 100% en donde hay un hijo afectado con padres normales.

Se origina como consecuencia de mutaciones en alguna de las 30 divisiones mitéticas de la



linea germinal en la mujer o en los cientos de divisiones mitoticas en la linea germinal del

hombre” (p. 89).

La penetrancia de una enfermedad, alude a la expresion de caracteres que se evidencian en
el fenotipo. Es asi que un gen con penetrancia completa, es un gen que se expresa en 100%, o
dicho de otra manera, cuando esta presente el genotipo, siempre se expresa en el fenotipo; esto
es caracteistico en enfermedades de expresion dominante como es la NF2 (Lantigua, 2006). El
mosaicismo de la linea germinal tiene implicaciones para la presentacion fenotipica
(caracteristicas visibles) y heredabilidad en la NF2, ya que los pacientes presentan fenotipos
mas leves, con aparicion tardia de sintomas y diagnostico (Baser, Kuramoto, & Woods, 2005).

Solo una parte de las células germinales en una persona con mosaicismo NF2 es probable
que porte la mutacion, y por lo tanto el riesgo de transmision a la descendencia serd menor que
el esperado. Sin embargo, los nifios que heredan la mutacion de un padre en mosaico
probablemente tendran una enfermedad mas grave que la del propio padre porque la mutacion
estara presente en todas sus células somaticas (Evans, et al., 2007). Las estimaciones sugieren
que el 33% de los pacientes de novo que presentan schwannoma vestibular bilateral y hasta el
60% de los pacientes que presentan un schwannoma vestibular unilateral tienen mosaicismo
(Evans, 2009).

De hecho, estudios transversales han establecido una correlacién entre el genotipo y el
fenotipo ya que se han encontrado importantes asociaciones entre el tipo de la mutacién y la
edad al inicio de la enfermedad o en el momento del diagndstico. Esto es observable en los
numerosos pacientes de la misma familia con NF2 que aunque tienen a menudo una gravedad
similar de la enfermedad, las caracteristicas particulares de la enfermedad y la progresion
especificas de esta se diferencian incluso entre los gemetos monocigéticos; probablemente
debido a procesos como la inactivacion estocéstica del segundo alelo NF2 (Suérez et al., 2008).

Los procesos estocasticos se definen como procesos dependientes de leyes causales y
probabilisticos, por lo que estan sometidos al azar. Es un concepto matematico utilizado dentro
de los procesos bioquimicos, que sirve para caracterizar y estudiar todo tipo de fenémenos
aleatorios que evolucionan generalmente con el tiempo (Castillo, Martinez & Luna Fors, 2009).
Existen también correlaciones intrafamiliares representativas en los indicadores clinicos de
gravedad de la enfermedad, como la edad al inicio de los sintomas, edad al inicio de pérdida
auditiva y numero de meningiomas intracraneales ya sea en las familias con NF2 en su totalidad
como en las familias con tipos especificos de mutaciones NF2 (Stal, Hamilton & Spira, 1986).

Segun Rouleau et al. (1993) el hecho de que las mutaciones del gen NF2 estan asociadas con

el fenotipo de la Neurofibromatosis tipo 2 tiene implicaciones inmediatas. En primer lugar, los
7



miembros de las familias de NF2 pueden ser directamente analizados para mutaciones en el
gen, y quellos individuos que no han heredado el gen se ahorraran una revaloracion médica. En
segundo lugar, las manifestaciones fenotipicas de la NF2, que varian ampliamente entre los
pacientes y las familias, pueden ser analizadas en base a la mutacion del gen, una vez que se ha

manifestado en el paciente.
Clinica de la Neurofibromatosis tipo 2 (NF2).

El cuadro clinico de la Neurofibromatosis tipo 2 se destaca casi exclusivamente por la
afectacion neurologica, consistente de neurinomas o schwannomas multiples (Nogales et al.,
2005). Los schwannomas son acusticos bilaterales y ocasionalmente unilaterales que pueden
afectar al trigémino. Este signo clinico, puede acompafiarse de una gran variedad de tumores
benignos tales como meningiomas y ependimomas. A diferencia de la NF tipo 1, los estigmas
cutaneos pueden ser muy escasos e inclusive inexistentes (Diaz y Garcia, 2000). En el caso de
la afeccion ocular mas frecuente, la catarata subcapsular posterior puede ser el primer signo de
NF2 (Pérez, et al., 2010).

En cuanto a las lesiones neuroldgicas, o mas caracteristico es la existencia de schwanomas
vestibulares bilaterales que se desarrollan en torno a los 30 afios de edad. También pueden
aparecer schwanomas de otros pares craneales, meningiomas intracraneales, tumores espinales
intramedulares y extramedulares, como astrocitomas o ependimomas, y mononeuropatias
periféricas en forma de pardlisis facial de recuperacion parcial, estrabismo, pie 0 manos caidas
(Evans, 2015). En la siguiente tabla, se observa la frecuencia de los sintomas neurolégicos,

oculares y cutaneos en la NF2 (Tabla 1):

Tabla 1
Sintomas de la NF2

Neurolégicos Frecuencia  Oculares Frecuencia  Cuatenos  Frecuencia

SVB 90 — 95% Cataratas 60-81% TC 59-68%
TE 63 — 90% ME 12-40% PC 41-48%
NP + del 66% HR 6-22% TSC 43-48%
Ml 45 — 58%

S 24 - 51%

SVB: schwannomas vestibulares bilaterales, TE: tumores espinales, NP: neuropatia
periférica, MI: meningiomas intracraneales, SI: schwannomas intracraneales (diferentes
de los SVB). ME: membranas epirrectales, HR: hamartomas retinales. TC: tumores



cutaneos, PC: placas cutaneas, TSC: tumores subcutaneos (tomada de: Asthagiri et
al., 2009)

Los tumores que aparecen en la NF2 son histopatoldégicamente benignos, es decir, no tienden
a malignizarse. Su agresividad radica en su localizacién y en las estructuras que comprenden
su crecimiento. Se han descrito casos de malignizacion secundaria, aunque la mayoria de ellos
asociada con tratamientos radioterapicos de los tumores (Baser et al., 2005).

Las caracteristicas clinicas de cualquier muestra de pacientes, por tanto, dependen del tipo y
localizacion de la patologia, aunque la incidencia de la enfermedad es igual entre géneros
(Ruggieri, et al., 2005). La edad de inicio o de hallazgos, suele ser de entre 18 y 24 afios, sin
embargo, el rango va desde el nacimiento hasta los 70 afios (Jin, et al., 2014). A la edad de 60
afios la penetrancia de la enfermedad es casi del 100% (Evans, et al., 1992). Los nifios presentan
con mayor frecuencia trastornos visuales, tumores cutdneos, mononeuropatia o sintomas
relacionados con otros tumores intracraneales o espinales no vestibulares, mientras que en los
adultos son mas comunes los sintomas relacionados con schwannomas vestibulares (Evans,
Birch & Ramsden, 1999; Nunes & McCollin, 2003).

Criterios diagnosticos.

El diagnostico se realiza cuando se identifica una mutacion patogénica en el gen NF2 o
cuando se cumplen los criterios clinicos establecidos por los Institutos Nacionales de Salud
(NIH), Manchester o criterios adicionales (Carneiro, et al., 2013). Los criterios clinicos
diagndsticos de Manchester han sido utilizados para establecer el diagndstico de la enfermedad
de Neurofibromatosis tipo 2; el cual indica que un paciente tiene el diagnéstico clinico cuando
presenta uno de los siguientes criterios:

A. Neurinomas vestibulares bilaterales.

B. Familiar de primer grado con NF2 y neurinoma vestibular unilateral o cualquiera de los
dos siguientes: meningiomas, neurinoma, glioma, neurofiboroma u opacidades
lenticulares subcapsulares posteriores.

C. Neurinoma vestibular unilateral y cualesquiera dos de los siguientes: meningioma,
neurinoma, glioma, neurofibroma u opacidades lenticulares subcapsulares posteriores.

D. Meningiomas multiples (dos 0 mas) y neurinomas vestibular unilateral y cualquiera de
los siguientes: neurinoma, glioma, neurofibroma, catarata.

No obstante, Baser et al. (2010), afirman que tanto los criterios diagnosticos de la

conferencia de consenso de NIH en 1987, los de Manchester en 1992, los de la reunién interna
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de NIH en 1996, asi como los criterios de la Fundacion Nacional de Neurofibromatosis (NNFF)
consolidados en 1997; no han sido lo suficientemente sensibles como para permitir un
diagnostico precoz en mas del 20% de los pacientes con NF2 que no presentan schwannoma
vestibular bilateral y tienen antecedentes familiares negativos. Por tal motivo se propuso un
método diferente para un diagnostico precoz con mayor sensibilidad, partiendo de los criterios
NIH, Manchester y NNFF, e incorporando nuevos conocimientos sobre el mosaicismo somatico
y la historia natural de la NF2.

La siguiente tabla, resume los criterios para el diagnostico de NF2 (tabla 2). Las condiciones
se basaron en el reconocimiento de las caracteristicas dependiendo de la edad de aparicion de
la enfermedad, en los que se atribuyen diferentes puntos a la presencia de caracteristicas si se
producen antes de los 30 afios de edad que si se producen después. Se establece un diagnéstico
de NF2 definitivo si el nimero de puntos excede de seis. Se considera que una puntuacion de
cuatro 0 mas puntos es una indicacion para realizar la prueba molecular NF2:

Tabla 2
Los criterios Baser et al. para el diagndstico de NF2 (2010)

Caracteristicas Se presentaalos 30  Se presenta después de
afios o antes los 30 afos

Pariente de primer grado con NF2 2 2
diagnosticado por estos criterios.
Schwannoma vestibular unilateral 2 1
Segundo schwannoma vestibular 4 3
Un meningioma 2 1
Segundo meningioma (sin  puntos 2 1
adicionales por mas de dos
meningiomas)
Schwannoma cutaneo (uno 0 mas)
Tumor del nervio craneal (excluyendo 2
schwannoma vestibular) (uno o mas)
Mononeuropatia 2 1
Catarata (una 0 mas) 2 0

El paciente recibe puntos como se muestra en la tabla.
Se establece un diagnostico de NF2 definido si el nimero total de puntos es 6 0 mas.
La prueba de mutacion NF2 esta indicada si el nimero total de puntos es 4 0 5.

Se sabe que las pruebas genéticas moleculares de NF2 que incluyen una combinacion de
analisis de secuencias 0 mutaciones y pruebas de duplicacion/delecion detectan con facilidad
una mutacion en la mayoria de los individuos afectados que tienen una historia familiar positiva
en la que la enfermedad se ha presentado en mas de un integrante, que en un paciente con
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historia familiar negativa (Baser, et al., 2002). Segun Evans et al. (2005) este tipo de pruebas
tendran una sensibilidad de un 91-95% en pacientes con historia familiar positiva. Sin embargo,
en pacientes con NF2 de novo (que podrian tener mosaicismo) o con historia familiar negativa,
el analisis tendré un sensibilidad de 80-85% (Evans, et al., 2007).

La prueba genética presintomatica es un aspecto importante ya que mejora la atencién
clinica; una vez que la mutacién se ha identificado en un paciente afectado, el ADN de los
miembros de la familia en riesgo puede ser estudiado para conocer el tipo de mutacién
especifico (Evans, et al., 2005). Para la evaluacion de los padres con una aparente mutacion de
novo, Ferner, Huson, & Evans (2011) recomiendan una historia clinica y si existe alguna
sospecha de NF2, una RM.

La RM es fundamental para el diagndstico diferencial de la NF2 con la NF1 y sus formas
relacionadas. Los estudios deben incluir RM cerebral y medular realzadas con gadolinio, que
mostraran la localizacién y progresion del tumor en el tiempo (Baser, et al., 1996). Se
recomiendan que el diagnostico molecular se realice en todo nifio de riesgo, con historia
familiar positiva, para evitar un largo y costoso procedimiento que implica el control basado
solo en clinica de imégenes. Este diagnostico en etapa presintomatica, permite la deteccion de
tumores vestibulares pequefios, dando como resultado opciones terapéuticas favorables que no
estan abiertas para adolescentes y adultos con tumores de gran tamafio (Nogales et al., 2005).

Como se menciono anteriormente, dentro de los hallazgos clinicos se encuentran anaplasias
de las cuales dependiendo su localizacion se presentan signos especificos. Asi mismo, no en
todos los pacientes diagnosticados con NF2 coexisten los mismos sintomas neuroldgicos,
oculares y cutaneos. Por tal motivo, en los siguientes apartados, solo se describiran los sintomas
correspondientes al estudio de caso del presente trabajo, en el que se detectaron meningiomas,
schwannmas y cataratas oculares; afecciones neuroldgicas y oculares correspondientes a la

sintomatologia de NF2.
Sintomas neurolégicos.

Las manifestaciones neuroldgicas en los pacientes con NF2 habitualmente son secundarias
a la presencia de tumores, ya sean cerebrales o medulares (Noguera, et al., 2002).
Precedentemente se indico que dentro de los hallazgos clinicos neuroldgicos en individuos con
NF2, ademas de presentar schwannoma vestibular, desarrollan schwannomas en otros nervios
craneales y periféricos, asi como meningiomas, ependimomas y muy raramente astrocitomas.

(Evans, 2009). De tal manera que la NF2 es conocida también como el sindrome MISME, por
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sus siglas en inglés: Multiple Inherited Schwannomas, Meningiomas, and Ependymomas,
(mdaltiples schwannomas, meningiomas y ependimomas heredados) (Jin, et al., 2014; Sekhar,

Syamkumar, Srinivas, Vandanapu & Vimala, 2015).
Schwannomas.

Las células de Schwann forman parte de la poblacion de células de Neuroglia, que en
conjunto estan destinadas al soporte estructural y de barrera y al mantenimiento de las
condiciones locales que hacen posible la funcién neuronal (Gémez y Campos, 2009). Las
células de Schwann, también conocidas como lemocitos, intervienen en la regeneracion de los
axones periféricos, ya que forman una guia de conduccion para la neurona; promoviendo su
desarrollo, mediante la secrecion de factores de crecimiento (Welsch y Sobotta, 2008). Su
funcién consiste en sustentar las fibras nerviosas tanto mielinicas como amielinicas por una
vaina neuréglica (Gémez y Campos, 2009).

Las fibras nerviosas mielinicas, se constituyen por un conjunto de axones que estan rodeados
en toda su longitud por una vaina de mielina, la cual se encarga de aislar el axon del
compartimiento extracelular del endoneuro circundante y asegurar la conduccién rapida de los
impulsos nerviosos (Ross y Pawlina, 2007). La vaina de mielina, esta formada por
oligodendrocitos en el Sistema Nervioso Central y por células de Schwann en el Sistema
Nervioso Periférico (SNP) (Kenneth, 2013; Welsch y Sobotta, 2008). La célula de Schwann
forma la vaina de mielina enrollandose en espiral varias veces alrededor de una sola fibra
nerviosa, depositando hasta cien capas compactas de su propia membrana (Kenneth, 2013).

En cuanto a las fibras nerviosas amielinicas, una sola célula de la neuroglia rodea varios
axones sin que se forme una vaina de mielina. En la formacién de este tipo de vaina neurdglica
simple también participan muchas células de la neuroglia situadas una a continuacion de la otra
(Welsch y Sobotta, 2008). Sin embargo, esta sucesion de células estan asociadas a los astrocitos
en el SNC; y a las células de Schwann en el SNP (Gomez y Campos, 2009). Las células de
Schwann protegen y rodean a la fibra amielinica a través de su citoplasma (Ross y Pawlina,
2007). El impulso nervioso, en estas fibras, es de modo no saltatorio y a velocidad de
conduccion mas lenta; ya que los circuitos locales eléctricos se establecen entre zonas vecinas
de membranas al no existir vaina de mielina (Gomez y Campos, 2009).

Por tanto, todos los axones en el SNP, mielinizados o no, estan rodeados por una vaina
continua viva de células de Schwann, conocida como neurilema, o vaina de Schwann (Fox,

2014). No obstante, cuando ocurre un proliferacion de células de Schwann neoplésicas, se crea
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un schwannoma, un tumor benigno de aspecto variable (p. ej., fusiforme, epiteloide o
melanotico) (Kim, Chang, Kim, y Bilsky, 2010). Por lo general estan rodeados por una capsula
y pueden contener melasonomas (células producidas por los melanocitos) (Welsch y Sobotta,
2008). Dicha capsula deriva del epineuro del nervio de origen del schwannoma (Wolf et al.,
2009).

Estas neoplasias benignas, surgen en las raices de nervios raquideos y pares craneales; asi
como de los nervios espinales y los nervios autonomos (Dabholkar & Bihani, 2017). A pesar
de que es una neoplasia genuina de los nervios periféricos, se incluye en la patologia de los
tumores del SNC, en funcién de que una buena parte de ellos se desarrollan durante su trayecto
intracraneal o intraespinal. Su incidencia es bastante constante, sin sobrepasar nunca el 10% del
total de tumores intracraneales (Escalona, 1996).

Dado que un schwannoma es una proliferacién neoplasica compuesta sélo por células de
Schwann y carece de axones, crece como nddulo excentrico que desplaza el nervio de origen.
Este patron de crecimiento y su composicion celular distingue al schwannoma del neurofibroma
(Wolf et al., 2009). Dentro del grado de histologia, los Schwannomas suelen dividirse entre
clasicos (grado 1) y celulares (grado 1), ambas variantes histoldgicas pueden desarrollarse
debido a una motacién somatica en el gen NF2 o0 SCH vy estar asociadas al sindrome NF2 (Kim
et al., 2010). De acuerdo a la clasificacion de tumores por la OMS (2016), el grado de
malignidad va de | (més benigno) a IV (mas maligno) (Del Cura, Pedraza, & Gayete, 2010).

Mayoritariamente los schwannomas son lesiones intracraneales, intramedulares o de tejidos
blandos profundos, sin embargo en la piel, los schwannomas se presentan como papulas o
nodulos asintomaticos. La schwannomatosis o neurilemomatosis es considerada diferente de la
NF2 ya que se presentan multiples schwannomas cutaneos, de tejidos blandos o medulares,
pero sin schwannomas vestibulares u otros tumores del SNC; con la excepcion de que algunos
casos podian tener una NF2 no detectada (Wolf et al., 2009). No obstante, la schwannomatosis
ya es recientemente identificada como la Neurofibromatosis de multiples schwannomas
(Dabholkar & Bihani, 2017).

Dentro de los aspectos clinicos, los schwannomas generalmente son de crecimiento lento,
pequefios e indoloros, aunque a veces pueden ser dolorosos y ser tan grandes, llegando a abarcar
los 10 centimetros. Tienen una incidencia de 1 por 100,000 personas al afio. (Dabholkar &
Bihani, 2017). Y comprenden en promedio el 9% de los tumores cerebrales primarios. En su
mayoria, suelen localizarse en la region del &ngulo pontocerebeloso, en relacion con el V11 par

craneal, nervio vestibulococlear (Wolf et al., 2009). En menor frecuencia en V, VII, IXy X
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pares craneales, o en los nervios trigemino, facial, glosofaringeo y vago, respectivamente
(Milanés, Molina y Bermudez, 2012).

Cuando los schwannomas vestibulares (también conocidos por la abreviacion SV) son
bilaterales constituyen criterio diagnostico de la NF2 (Del Cura et al., 2010), asi mismo cuando
aparecen en la nifiez, ya que en adultos aparece en edades de entre 40 y 60 afios (Dabholkar &
Bihani, 2017). Se desarrollan como resultado de muta-clones en un gen supresor de tumores
NF2, alojado en el brazo largo del cromosoma 22 que codifica para la proteina llamada merlina,
que es la encargada de controlar la proliferacion de las células de Schwann, regulando su
abundancia y localizacion (Scott, Albertz y Aedo, 2008).

El schwannoma vestibular es un tumor que se desarrolla en el nervio vestibulococlear, VIII
par craneal (Araiza, et al., 2012). Suele confundirse con los meningiomas del angulo
pontocerebeloso, sin embargo, éstos se caracterizan por tener calcificaciones. Cuando se
encuentra en una localizacién intracanicular se caracteriza, en las imagenes T2 de RM, por la
ausencia de sefial de liquido cefalorraquideo (LCR) en el interior del conducto auditivo interno,
y muestran realce intenso después de la administracién de contraste intravenoso, como se puede

apreciar en la figura 2:

Figura 2. Schwannoma vestibular en el angulo pontocerebeloso. A) Secuencia TSE T2
axial. Lesion intracanicular y extracanicular del conducto auditivo interno izquierdo que
presenta la tipica imagen en cucurucho. La ausencia de sefial LCR en el interior del
conducto auditivo interno constituiria el primer signo de sospecha de schwannoma. B)
Secuencia T1 postcontraste. La lesion presenta realce intenso de contraste con una
pequefia imagen quistica anteromedial (recuperado de: Del Cura et al., 2010).

El conducto auditivo interno (CAI), es una estructura ¢sea por la que circulan diversos
fasciculos nerviosos. Se encuentra dividido por cuatro orificios. El orificio anterosuperior
permite el paso de los nervios facial e intermediarios de Wrisberg, mientras que por el orificio
anterioinferior transcurre el nervio auditivo. Los orificios posterosuperior (utricular) vy

posteroinferior (sacular) conducen los nervios vestibulares tanto del utriculo, saculo, y canales
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vestibulares, asi como el fasciculo aferente oligococlear de Ramussen, destinado a la inervacion
de la coclea (Contreras, Carbajal, y Alessio, 2005).

El angulo pontocerebeloso es un espacio virtual, irregular localizado en la fosa posterior del
créneo, a lo largo de su trayecto intracraneal el VI1 'y VIII nervio estan envueltos en tejido glial.
Las células de Schwann, a su vez, rodean estos nervios comenzando en el CAl, cerca del porus
(Suarez et al., 2008). Cuando el tejido glial y las células de Schwann se unen forman lo que se
conoce como zona Obersteiner-Redlich, la cual se caracteriza por ser una delgada linea de
demarcacion entre las fibras del sistema nervioso periférico y la médula espinal del tallo
cerebral (O"Toole, O Brien, Shropshire, Vogel & Reid, 2009).

Normalmente, el crecimiento tumoral se efectta hacia el angulo pontocerebeloso por ser la
region de menor resistencia. La direccion que tome al salir del conducto auditivo interno
determinard la afectacion de otros nervios craneales, tales como el V, IX, X, XI, entre otros
(Contreras et al., 2005). La tasa de crecimiento en la mayoria es de 1 a 10 mm/afio, aunque
algunos no presentan cambio en muchos afios; 6% disminuye su tamafio y un porcentaje menor
presenta un crecimiento rapido de hasta 20-30 mm/afio (Rinaldi, et al., 2009).

En su desarrollo el SV altera las paredes 6seas del conducto auditivo interno, el cual por la
compresion y la isquemia a la que es sometido, se lesiona de forma progresiva (Contreras et al.,
2005). Este crecimiento puede interferir con el nervio trigémino efectuando entumecimiento
facial, ademas de producir presion en los muasculos de la cara, causando debilidad muscular o
parélisis del lado donde esta el tumor; si éste crece mas puede presionar estructuras nerviosas
cerebrales (Rinaldi, et al, 2009). La compresion y la deformidad del tronco cerebral y cerebelo
estara relacionada al tamafio del tumor (Contreras et al., 2005).

Como método de medida se utiliza el sistema de clasificacion de Koos, diferenciado por IV
grados. El grado | comprende la zona intracanalicular, el grado Il alcanza hasta los 2 cm de
diametro, el grado Il hasta los 3 cm, y el grado IV comprende tumores de mas de 3 cm
(Villafuerte, Chavarria y Luna, 2012). En un estudio longitudinal en el que participaron 67
pacientes con SV, se concluyé que el 97% tenia tumores Koos Il y 1V, y el 52% tumores
grandes (entre 3 y 4 cm) o gigantes (mayor a 4 cm) (Mura, et al., 2015). Los tumores grandes
pueden comprimir el acueducto cerebral o el cuarto ventriculo, dilatando a su vez los
ventriculos laterales y el tercero, ocasionando asi, un aumento de la presion intracraneal y
produciendo papiledema (Kalamarides, et al., 2004).

Es por esto que el desarrollo y crecimiento de los SV estan clasificados por cuatro fases o
estadios, en los que se ve implicada diferente sintomatologia debido a su gravedad. La primera

etapa es conocida como fase otoldgica pura (Pérez, et al., 2010). Se caracteriza por la presencia
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de hipoacusia neurosensorial, la cual se define por la disminucion del nivel de audicion por
debajo de lo normal, su clasificacion depende de la pérdida de decibeles, que se distingue en:
leve (menor de 35 dB), moderado (entre 35y 60 dB), profundo (entre 60-99 dB) y pérdida total
(superior a los 90 dB) (Biddn, Raposos y Araujo, 2015).

La pérdida de audicion, es el sintoma mas frecuente, presentandose en 71% de los casos
(Mura, et al., 2015). No obstante, existe una incidencia anual de entre 0,6 y 1,9 por cada 100.000
casos que no reportan este sutil sintoma (Stangerup, Thomsen, Tos & Caye, 2010). La pérdida
de audicidn trae consigo una disminucion marcada de la discriminacion verbal que sucede en
un porcentaje pequefio (3-5%), con caracter brusco y de tipo neurosensorial (Scott et al., 2008;
Zarranz, 2003). En esta primera fase también aparecen otros sintomas frecuentes como: vértigo
(25% de los casos), desequilibrio (25%) y tinnitus (24%) (Mura, et al., 2015; Pérez, et al., 2010).

El tinnitus, es la percepcion de un sonido no generado por una vibracion acustica del mundo
exterior e inaudible para el entorno (Curet & Roitman, 2016). Puede acomparfiarse de sensacion
parestésica diversa como otalgia, pesadez, oido tapado, a veces lesion en el VII par craneal,
trastorno del gusto y secrecién lagrimal (Pérez, 2010). La otalgia, es un dolor referido al oido
pero originado a distancia de este. Al afectarse el plexo cervical o uno de los ramos nerviosos
(V, VII, IX) se manifiesta un dolor de oido, debido a la inervacion sensitiva del oido externo
(Bidon et al., 2015).

El trastorno del gusto, se presenta con alteraciones como ageusia (imposibilidad para
detectar cualitativamente modalidades gustativas), hipogeusia (disminucion de la sensibilidad
gustativa), disgeusia (distorsion en la percepcion del gusto normal) y agnosia gustativa
(imposibilidad de reconocer una sensacion gustativa) (Fuentes, et al., 2010). Debido a este
cuadro clinico, la mayoria de los neurinomas, deberian diagnosticarse en esta fase, ya que el
pronostico quirdrgico se considera excelente, por la nula mortalidad y con baja morbilidad,
siendo posible la preservacién del nervio facial e incluso parte de la audicién (Zarranz, 2003).

En la segunda etapa o fase otoneuroldgica, hay lesion del V, VII, VIl y IX par craneal. La
lesion del nervio trigémino o V par, se reconoce por la hipoestesia (disminucion patoldgica de
la sensibilidad) corneal y de la fosa nasal (Pérez, Escotto, Arango & Quintanar, 2015). También
aparece diplopia por paresia del VI par, neuralgia trigeminal, espasmo y/o parecia hemifacial
(pardlisis en la mitad de la cara), incluso dificultad para tragar (disfagia) o ronquera por
compresion del IX y X pares, edema de papila, cefalea (dolor de cabeza) y ataxia cerebelosa
(zarranz, 2003).

La dipoplia es una alteracién del sistema visual, en el que se ve un objeto localizado en dos

diferentes lugares del espacio visual. En este caso es producida por una paresia del VI par, es
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decir, por una paralisis oculomotora (Vergara, 2009). La neuralgia trigeminal se define como
un dolor paroxistico, unilateral, severo, penetrante, de corta duracion y recurrente en la
distribucion de una o varias de las ramas del V par craneal (Garcia, Sdnchez, y Tenapala, 2012).
El edema de papila, por otra parte, es la hinchazon de la papila 6ptica cominmente debida a la
hipertension intracraneal (Gonzalez et al., 2009).

La ataxia cerebelosa, es definida como una alteracion parcial o total de la coordinacién
nerviosa muscular, que se expresa en dificultad para mantener el equilibrio, para realizar
movimientos exactos o precisos. Surge debido a dafios o a disfunciones que afectan el cerebelo
y sus senderos de recepcion y salida (Gazulla, 2007). Las personas que la padecen son lentas
para comenzar a moverse, con escaso incremento en el tiempo de reaccion, déficit en la
coordinacion entre articulaciones en una extremidad, asi como anomalias en la coordinacion
intraextremidades y afectacién en el control ocular. Ademas, presentan temblor cerebeloso que
se percibe mientras se mantiene una postura (postural) y mientras se estd en movimiento
(cinético) (Fernandez, Jorge, Rodriguez, Crespo y Fernandez, 2013).

En la actualidad el tumor del VIII par, se diagnostican a destiempo cuando se encuentra en
la fase otoneuroldgica, creciendo en el angulo pontocerebeloso y comprimiendo tanto el tronco
cerebral como diferentes pares craneales (Zarranz, 2003). La ultima fase del SV es la fase mas
grave, se conoce como fase terminal o de hidrocefalia grave, acompafiada de ceguera y coma
(Pérez et al., 2015). Aproximadamente un 20% de los pacientes con SV desarrollan
hidrocefalia, que es predominantemente comunicante, el cual se explicaria por la existencia de
un material proteinaceo de origen tumoral extendiéndose al LCR, bloqueando las granulaciones
aracnoideas y/o disminuyendo la capacidad elastica de las arterias intracraneales (Del Cura et
al., 2010).

El aumento de la presion del LCR hace que este aumente en la porcion retrolaminar del
nervio optico, lo cual condiciona que disminuya el flujo axoplasmico causando edema de la
capa de fibras nerviosas peri papilares y un aumento en la presién venosa hidrostatica lo que
provoca colapso de la microcirculacion capilar venosa, ruptura de los vasos arteriales; infartos
de la capa de fibras nerviosas, formacion de cuerpos hialinos debido a la apoptosis, proliferacion
glial y finalmente atrofia (L6pez y Bilbao-Calabuig, 2007). Si bien, se sabe que la RM es un
instrumento ideal para la deteccién de SV, debido a su sensibilidad para captar pequefios
tumores intracaniculares (Zarrans, 2003).

Las exploraciones resultan ser muy caras, por tanto, no se utilizan universalmente para
examinar a todos los pacientes con sintomas audiovestibulares. Las pruebas auditivas, como la

audiometria de tono puro (PTA), las emisiones otoacusticas (OAE), la respuesta auditiva del
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tronco encefalico (ABR), el riego calorico, la prueba de impulso de la cabeza y los potenciales
miogénicos evocados vestibulares (CVEMPs y 0VEMPS) son importantes para un diagnéstico
inicial, asi como para el seguimiento posterior de la progresién de la enfermedad (von
Kirschbaum & Gurkov, 2016).

Para la deteccion de neurinomas intracaniculares y para aquéllos que desbordan el CAl, la
TAC combinada con inyeccidn de gas en la cisterna del angulo pontocerebeloso es de gran
utilidad. Cuando ya son més grandes se detectan con inyeccion de contraste intravenoso,
mostrandose iso 0 hiperdensos con mucho contraste, aunque de forma irregular (Zarranz, 2003).
Di Giustino, Pecci & Vannuchi (2016) sefialan que tanto las TACs como las RM son
innecesarias cuando ocurre péerdida neurosensorial unilateral o asimétrica, por la sospecha de
una posible enfermedad retrococlear. En estos casos es recomendable el uso inicial de pruebas
de cabecera y electrofisioldgicas, con el objetivo de reducir costos.

Por su parte, Crespo, De la Fuente, Garcia, Ruiz, y Alafion (2013) afirman que no se suele
Ilegar al diagnostico definitivo hasta que se realice una biopsia intraoperatoria. La TAC y la
RM pueden orientar hacia el diagnostico, aunque no proporcionan un diagnostico de certeza.
Dado el caracter benigno de la lesion y la rareza de su malignizacion, es recomendable realizar
una extirpacion respetando la estructura nerviosa de la que procede en la medida de lo posible.
Segln Mura et al. (2015) una gran proporcion de los tumores corresponden a SV grandes o
gigantes, cuyo tratamiento es técnicamente mas complejo y con resultados limitados. Para
abarcar el tema de tratamiento de cualquiera de los sintomas de la enfermedad, éstos seran

detallados en la seccion de tratamiento y prondstico de la NF2.

Meningiomas.

El sistema nervioso y el encéfalo estan rodeados por envolturas tisulares conocidas como
meninges, con la funcion principal de proteger. Estas capas membranosas son conocidas como:
la duramadre, la piamadre y la aracnoides. La duramadre craneal, conocida también como
pequimeninge debido a la fortaleza y grosor que le otorgan las multiples capas de tejido
colageno, es la capa mas externa de las meninges, esta fusionada con el periostio de la tabla
interna del craneo por lo que esta firmemente fijada al craneo, especialmente en los sitios de las
suturas (Nieuwenhuys y Voogd, 2009).

La piamadre, es la capa interna de tejido conjuntivo laxo que se adhiere a la superficie del
neuroeje, introduciéndose en todos los surcos y depresiones del encéfalo. La aracnoides, esta

conformada por el mismo tejido. Cubre al encéfalo a una distancia variable dejando un espacio,
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mejor conocido como espacio subaracnoideo, ubicado entre la piamadre y la aracnoides. Las
prolongaciones o trabéculas que se forman, se fusionan con la piamadre atravesando el espacio
subaracnoideo por el LCR (Aguirre y Sotelo, 2008). En conjunto se conoce como leptomeninge
al tejido conjuntivo delgado y laxo de la piamadre y de la aracnoides (Lema y Gelabert, 2002);

en la figura 3, se puede apreciar la ubicacion de las meninges:

Dura madre
Aracnoides
Trabéculas aracnoideas

Piamadre

Materia 7~
gris

Materia blanca

Aracnoides
Nervio espinal

Piamadre

Raiz posterior

Figura 3. Localizacién de las meninges en el encéfalo y médula espinal (recuperado
de: O'Toole et al., 2009).

Los meningiomas, por tanto, son neoplasias que se origina en las meninges, particularmente
derivadas de las meningoteliales, células de las vellosidades aracnoideas y los denominados
meningiomas (Aguirre y Sotelo, 2008). Estas neoplasias generalmente crecen hacia adentro
provocando presion sobre el cerebro o la médula espinal, cuando crecen hacia afuera, hacia el
craneo, provocan su engrosamiento. La mayoria de los meningiomas son tumores benignos de
crecimiento lento. Algunos se caracterizan por contener quistes (sacos de liquido),
calcificaciones (dep6sitos minerales) o agrupaciones muy concentradas de vasos sanguineos
(ABTA, 2012).

El meningioma se reconoce por estar encapsulado y redondeado, generalmente con adhesion
a la dura madre y al hueso, asentandose en cualquier punto de la cavidad craneal o espinal;
también puede crecer de las células aracnoideas de los plexos coroideos, solo en situacion
intraventricular (Zarranz, 2003). EI meningioma puede aparecer repentinamente y estar

asociado a otras neoplasias en los sindromes hereditarios con formacion de tumores. EI 90% de
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los meningiomas tienen deleciones en el cromosoma 22. Las radiaciones ionizantes son el unico
factor ambiental predisponente probado para la formacién de meningiomas (Zarranz, 2003).
La clasificacion histologica de la OMS, actualizada en el afio 2016, es ampliamente utilizada
hoy en dia. GradUa tres tipos de meningiomas segun la severidad, ademas, es utilizada para
predecir el comportamiento biolégico de una neoplasia (Louis, et al., 2016). En la tabla 3, se

puede apreciar los diferentes tipos de meningiomas dependiendo de su grado:

Tabla 3
Clasificacidn histologica de los meningiomas

Grado | Grado 1l Grado 111

Meningotelial

Fibroso

Transicional

Psamomatoso Atipico Anaplasico
Angiomatoso Cordoide Papilar
Microquistico De células claras Rabdoide
Secretor

Linfopasmocitico

Metaplésico

Subtipos
histolégicos

Resumen de los diversos tipos histolégicos de los meningiomas y su grado de
malignidad (Recuperado de: OMS, 2016).

En el contexto clinico, el grado en el que es clasificado un tumor es un factor clave en la
eleccion de las terapias, particularmente determinando el uso de radiacién adyuvante y
protocolos especificos de quimioterapia (Louis, et al., 2007).

El meningioma de tipo meningotelial, es una variedad muy frecuente. Las células tumorales
forman I6bulos de apariencia sincitial delimitados por septos de colageno (Lema y Gelabert,
2002). Los de tipo fibroso estdn compuestos de células meningoteliales en forma de huso en
disposicion fascicular con variable cantidad de coladgeno. ElI meningioma transicional se
caracteriza por tener subtipos meningotelial y fibroso con células en patron estructural en
espiral. El psamomatoso, se compone de varios cuerpos de psamoma con escasez de elementos
celulares (Kim et al., 2010). Los cuerpos psamomatosos, le confieren al meningioma una
consistencia firme, dura y calcificada, al ser observados por un microscopio tienen forma de
anillos concéntricos endurecidos (Aguirre y Sotelo, 2008)

Lema y Gelabert (2002), sefialan diferencias entre el meningioma de tipo meningotelial con
el fibroso y transicional, ya que en éstos Ultimos se identifican mutaciones del gen NF2 en el
70-80% de los tumores, mientras que el meningotelial s6lo muestra tales alteraciones en el 25%
de los casos. Lo anterior, sugiere que esta Gltima variante tiene un origen genético independiente
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de las alteraciones que se presenten en el gen NF2; lo cual podria explicar por qué la falta de
expresion de merlina sucede en los diferentes subtipos histolégicos de los meningiomas pero
menos en los meningoteliales.

Por otra parte, Zarranz (2003) menciona que la clasificacion de los meningiomas también
puede constituirse por su localizacién. Segun Leyva et al. (2013) los sitios en donde el tumor
méas frecuentemente puede asentarse por orden de mayor a menor frecuencia es en la
convexidad de los hemisferios, en el angulo cerebelopontino o pontocerebeloso, los
meningiomas intradseos, en el seno cavernoso y parasillares, en la regién pineal, los
intraventriculares y aquéellos meningiomas se encuentran en diferentes zonas, denominados
como multiples.

Debido a que los meningiomas crecen lentamente, pueden alcanzar un gran tamafio antes de
que aparezcan los primeros sintomas. Segun la ABTA (2012), a medida que el tumor va
creciendo interfiere con las funciones normales del cerebro y la ubicacion del tumor revelara
sintomas especificos, generalmente los primeros sintomas se deben al aumento de presion en el
cerebro. Sin embargo, los dolores de cabeza, la debilidad en un brazo o pierna es lo mas comun
aungue pueden ocurrir de igual manera, convulsiones, cambios en la personalidad y problemas
visuales.

Dependiendo del punto de crecimiento del meningioma se produce un sindrome clinico
particular; por ejemplo, los meningiomas parasagitales que comprimen simultdneamente la cara
medial de ambos hemisferios pueden producir crisis epilépticas motoras o sensitivas focales,
ademas de pérdida de fuerza y sensibilidad en una o ambas piernas y falta de control de
esfinteres. Los meningiomas del surco olfatorio provocan anosmia. Aquéllos localizados en la
zona subfrontal, pueden generar atrofia dptica del lado comprimido por el tumor y papiledema
del otro. Sin embargo, pueden encontrarse multiples meningiomas y en casos particulares
tratarse de una Neurofibromatosis (Zarranz, 2003). A continuacién se muestran las IRM
(Imégenes por Resonancia Magnética), y TC, indicando las diversas localizaciones de los
meningiomas junto con su caracteristico cuadro clinico.

1.- Meningiomas de la hoz cerebral: Se encuentran adyacentes a la hoz del cerebro con gran
cantidad de células meningoteliales en las granulaciones de Paccioni. Por lo general se
encuentran a un lado de la hoz del cerebro sin embargo, se han descrito meningiomas en “alas
de mariposa”, en el que el principal diagndstico diferencial son las neoplasias de origen glial de
alto grado (glioblastomas) (Leyva et al., 2013). Sus principales sintomas estan relacionados
comunmente con cefaleas, crisis epilépticas y hemiparesias (Garcia, 2017). La figura 4 muestra

diversas imagenes en donde se aprecia el meningioma a lado de la hoz del cerebro:
21



Figura 4. Paciente masculino de 50 afios con meningioma de la hoz del cerebro. A) Flair:
hiperintensa parafalcina izquierda con edema perilesional. B) T2 coronal: hiperintensa,
se identifica pediculo de fijacion vascular C) T1 con gadolinio: realce homogéneo e
intenso. D) Restriccién a la difusién (recuperado de: Leyva et al., 2013).

2.- Meningiomas del &ngulo cerebelopontino: Segunda lesion mas comun en la cisterna del
angulo pontocerebeloso precedida por el schwannoma del acustico. Por lo general no se
expanden al interior del conducto auditivo interno, lo cual es caracteristico en el schwannoma.
Estos meningiomas regularmente afectan a los pares V, VIl 'y VIII. La figura 5, muestra diferentes
estudios de neuroimagen en los que se observa el angulo pontocerbeloso ocupado por un

meningioma (Leyva et al., 2013).

Figura 5. Paciente femenino de 46 afios con meningioma del angulo pontocerebeloso
derecho. A) T1 axial simple: lesion isointensa. B) Axial T1 con gadolinio: realce intenso,
homogéneo y “cola dural”. C) Difusion: la lesion muestra restriccién (recuperado de:
Leyva et al., 2013).

3.- Meningiomas intradseos: Provienen de células meningoteliales que quedaron atrapados
en el desarrollo embrionario o de células pluripotenciales con transformacion mesenquimatosa.
También pueden originarse en la tabla interna, diploe o tabla externa con extension a los tejidos
blancos, como se aprecia en la figura 6. El principal diagndstico diferencial de este tipo de
meningioma con localizacion rara, son las metéstasis dseas de cancer de prdstata en hombres y
de mama en mujeres (Leyva et al., 2013). Normalmente, la sintomatologia de los pacientes se
presenta con una inflamacién de cuero cabelludo de crecimiento lento que puede o no ser
dolorosa. No muestran sintomas ni signos neurologicos, a menos que la lesion se extienda a
través de la mesa interna y comprima las estructuras intracraneales. Estas lesiones pueden ser

asintomaticas y detectarse incidentalmente (Tokgoz, et al., 2005).
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Figura 6. Las imégenes de corte Sagital potenciadas en T1 (A) y coronales en T2 (B)
muestran la lesion frontoparietal de masa intracalvaria hipointensa en T1-(A) e
hiperintensa en T2 (B). La lesion muestra una intensificacion intensa y homogénea en la
imagen potenciada en T1 (C) poscontraste. Las imagenes de RM (A y C) revelan la
extensidn intracraneal y la ubicacion extradural de la lesion (recuperado de: Tokgoz, et
al., 2005).

4.- Meningiomas del seno cavernoso y parasillares: La frecuencia de su ubicacion varia entre
17 y 25%. La significancia de esta frecuencia consiste en la nobleza de la zona donde estas
neoplasias se originan con epicentro en el seno cavernoso y cresta esfenoidal como lo muestra
la figura 7. Es importante considerar la relacion que mantiene la neoplasia con la arteria carotida
interna y la probable invasion del seno venoso adyacente sobre los pares oculomotores (Leyva

etal., 2013).

Figura 7. Paciente femenina de 46 afios con meningioma del seno cavernoso. A) T2 axial:
hiperintensa que depende del seno cavernoso izquierdo. B) y C) T1 axial y coronal con
gadolinio y Fat sat: realce homogeéneo e intenso, la lesion encasilla la arteria carétida y al
seno cavernoso, desplaza el tallo infundibular hacia la derecha (recuperado de: Leyva et
al., 2013).

5.- Meningiomas de la regién pineal: La frecuencia de esta lesién es menor al 1% Yy su
procedencia se explica por la retencion de células meningoteliales durante el desarrollo
embrionario de la glandula pineal (Leyva et al., 2013). La figura 8 a través de secuencia de
imagenes RM ilustra este tipo de meningioma. Segun Katiuska et al. (2008) el 80% de los
pacientes presenta sindrome de craneo hipertensivo, secundario a una hidrocefalia, el 50%
muestra paralisis de la mirada vertical por compresion del coliculo superior y signo de Parinaud
caracterizado para la incapacidad para la supraversion, un 15-30% manifiesta nistagmus de

convergencia, contraccion en mirada fija ascendente y paresia del VI par o nervio abducens.
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Los trastornos endocrinos, como pubertad precoz, se presentan en un 20%, y los trastornos

cerebelosos, entre un 2 y 50%.

Figura 8. Paciente femenino de 46 afios con meningioma facotentorial. A) T2 axial:
lesion hiperintensa en region pineal. B) Flair sagital: lesion hiperintensa en region pineal.
C) y D) Axial y sagital T1 con gadolinio: realce intenso y homogéneo (recuperado de:
Leyva et al., 2013).

6.- Meningiomas intraventriculares: Su origen reside en la tela coroidea y/o en el estroma de
los plexos coroideos. EI 80% se origina en el ventriculo lateral izquierdo, generalmente en el
atrio; 15% en el tercer ventriculo y 5% en el cuarto ventriculo. Muy cominmente en personas
adultas, los meningiomas constituyen la masa ventricular atrial (Leyva et al., 2013). El
crecimiento lento de estas lesiones, debido a su naturaleza bioldgica, asi como su localizacién,
favorecen la aparicion tardia de manifestaciones clinicas, sin embargo, pueden ocasionar
papiledema, disfasia en la mitad de los pacientes y crisis convulsivas focales (Gelabert, Garcia,
Bandin, Serramito & Martinez, 2008).

Se han descrito ademas manifestaciones clinicas por aumento de la presion intracraneal
(cefalea y vomitos), crisis convulsivas motoras focales y generalizadas, déficits motores o
sensitivos contralaterales o hemianopsia homoénima (Casares, Pardo, Ochoa, Fernandez, y
Varela, 2011). La Figura 9 presenta las imagenes de la RM de un meningioma intraventricular

en una paciente.

Figura 9. Paciente de 53 afios con meningioma maligno intraventricular. A) T2 axial:
lesion heterogénea en el trigono del ventriculo lateral izquierdo. B) T1 con gadolinio:
realce intenso y heterogéneo de la lesion intraventricular. C) Difusion aparente:
restriccion més acentuada en la periferia de la lesion (recuperado de: Leyva et al., 2013).
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7.- Meningiomas multiples: Asi como en las lesiones solitarias, éstos se presentan con mayor
frecuencia en mujeres (Leyva et al., 2013). EI término "meningioma multiple™ fue utilizado por
primera vez por Cushing y Eisehardt para describir la aparicion de mdaltiples tumores en la
ausencia de Neurofibromatosis 0 neuromas acusticos, ademas constituyen alrededor del 1,1%
de todos los casos de meningioma (Granger, Sainsbury, Wilkinson, & Macfarlane, 2000). La
presencia de maltiples meningiomas, puede provocar una amplia variedad de sintomas clinicos
incluyendo convulsiones y déficits neurologicos focales, también pueden ser clinicamente
silenciosos y presentar s6lo sintomas psiquiatricos, los cuales varian y suelen estar relacionados
con la ubicacion y el tamafio de la masa y el tiempo de curso sobre el que se desarrollan los
tumores (Mahapatra, Sood & Khandelwal, 2016). La figura 10 ilustra a traves de una imagen

por RM estos tumores.

Figura 10. Meningiomas maltiples. T2 y Axial T1 postcontraste (recuperado de:
Lifares, 2010).

Los avances en las técnicas de imagen radiologica, como la TC y la IRM, han mejorado la
capacidad de predecir el éxito de la eliminacion completa del meningioma. La informacion de
estas imagenes proporciona datos sobre el sitio de insercion dural, la localizacion, la gravedad
del edema, ademas del desplazamiento de las estructuras neurovasculares criticas. Por lo que es
util para el diagnostico y la planificacién del abordaje operatorio (Islam & Smirniotopoulos,
2016).

La mayoria de los meningiomas tienen una apariencia tipica en TC, y el diagndstico es
directo en estos casos. El examen de TC no mejorado detecta el 85% de los meningiomas, ya
que se pueden omitir pequefios meningiomas intraventriculares o lesiones pequefias sin edema
cerebral circundante. Por su parte, la TC de contraste mejorado, es decir, cuando se simplifica
la recoleccion de datos y se disminuye la dosis de radiacién, se detecta el 95% de todos los
meningiomas intracraneales. Por lo general el meningioma en esta técnica de neuroimagen
aparece como una masa redonda o hemisférica claramente delineada a alta densidad en la TC
sin contraste (Canan y Alp, 2010).
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En la IRM las secuencias T1y T2 expresan las propiedades de las sefiales de los tejidos en
escalas de negros y grises. La diferencia entre una y otra depende del tipo de pulsos de
frecuencia utilizados y del tiempo que hay entre ellos. Por tanto, un tejido o estructura sera
hiperintenso (brilla 0 es mas intenso) cuando su coloracion es blanca o grisacea, pero si la
coloracion es oscura o tiende al negro entonces se trata de una hipointensa (Heran y Lafitte,
2009). La IRM con secuencias T1 multiplanares, imagenes T2 ponderadas e imagenes T1
ponderadas al contraste con un grosor de seccion de 5 mm suelen proporcionar informacién
suficiente para realizar un diagndstico radiologico definitivo y una evaluacion morfoldgica
preoperatoria del meningioma (Canan y Alp, 2010).

Las caracteristicas macroscépicas del meningioma posibilitan su identificacion en las
exploraciones de neuroimagen (Zarranz, 2003). Es por esto que hay diferencias entre la
utilizacion de las IRMs y las TCs. La IRM se prefiere para el diagnéstico y la evaluacion de los
meningiomas cerebrales. Evalla con mayor precision los meningiomas de placa y fosa
posterior, que pueden faltar en la TAC. No obstante, la tomografia computarizada, representa
con claridad la hiperostosis Osea, que puede ser dificil de apreciar en la IRM (Islam &
Smirniotopoulos, 2016). Ademéas demuestra de forma muy superior la anatomia Osea, la
arquitectura, los cambios patologicos asociados a la destruccion Osea y las calcificaciones u

osificaciones asociadas al meningioma (Canan y Alp, 2010).
Sintomas oculares.

Los pacientes con NF2 tienen una variedad de hallazgos oculares, incluyendo cataratas,
membranas epirretinianas, hamartomas retinales, desprendimientos epiteliales de pigmentos
combinados y gliomas del disco Optico (Li, et al., 2016). Tales hallazgos oftalmoldgicos estan
presentes en el 83% de los pacientes con NF2 (Traboulsi & Miraldi, 2016). Autores, afirman
que la inactivacion del gen NF2 se asocia con la formacién de lesiones de retina y del nervio
oOptico y podria ser causante de los sintomas oculares (Miller, Walsh & Hoyt, 2005). En un
estudio se produjeron pérdidas de vision de leve a severa por diversas causas en casi un 50%
de los 54 pacientes con NF2 (Bouzas, 1993). En otro estudio de nueve pacientes con NF2, cinco
tenian cataratas posteriores centrales, cinco tenian cataratas periféricas en forma de cufia y siete
tenian membranas epirretinianas (Kaye, Rothner, Beauchamp, Meyers & Estes, 1992).

La catarata, es una de las causas mas prevalentes de disminucion de la vision en la NF2
(Séez, Lorenete y Mendicute, 2008). Se define como la opacificacion parcial o total del

cristalino o la capsula de uno o ambos 0jos que condiciona disminucion de agudeza visual o
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ceguera (Consejo de Salubridad General [CSG], 2013). Su sintomatologia consiste en vision de
manchas fijas ante los 0jos, poliopia binocular, es decir, vision doble o triple de un objeto con
un solo ojo, vision de halos colorados, cambio de apreciacion de los colores y deterioro en la
agudeza visual. Conforme avanza la opacificacion, la agudeza visual desciende hasta que solo
se percibe la luz (Séez et al., 2008).

Aproximadamente el 65-80% de los pacientes con NF2 desarrollan opacidades lenticulares
en la juventud. Aunque la mayoria son cataratas subcapsulares posteriores, se han reportado
opacidades polares y corticales posteriores (Traboulsi & Miraldi, 2016). Existen una amplia
variedad de cataratas que se clasifican segun la etiologia, localizacion y opacidad del ndcleo
cristalino. Si se basa en la localizacion, existen tres diferentes tipos: catarata subcapsular
posterior, que se desarrolla en la parte trasera del cristalino; catarata nuclear, que se asienta en
la zona central, y catarata cortical, la cual se da en la corteza en donde las opacidades comienzan
en la periferia extendiéndose hacia el centro de forma radial (Bailey & Thompson, 2017).

Los sintomas de las cataratas dependen de la clasificacion a la que ésta pertenezca. En el
caso de las cataratas subcapsulares posteriores se perciben frecuentes destellos por luces
brillantes. Las corticales posteriores, por otra parte, disminuyen la vision central de manera
desproporcionada al grado de opacidad que se observa (Séez et al., 2008). Las cataratas
subcapsulares posteriores bilaterales son tipicas en la NF2 y es la segunda forma de catarata
mas frecuente en la edad adulta, sin embargo, es poco habitual en la infancia (Matsuo, Ohno &
Ohtsuka, 2014). De hecho, la prevalencia de las cataratas en edad pediatrica es de 1 a 15 por
cada 10.000 nacimientos. El 60% se presentan de forma aislada, sin causa conocida, por lo que
se consideran idiopaticas (Medsinge & Nischal, 2015).

No obstante, la edad de aparicion como las caracteristicas morfolégicas y la progresion
clinica pueden orientar el diagnostico etiologico (Matsuo et al., 2014). En este caso la catarata
subcapsular posterior es una pista importante para el diagnostico de NF2 (McCabe & Evans,
2015). Por otra parte, los hamartomas combinados de la retina (HCR) y el epitelio pigmentario
de la retina (EPR); en conjunto (CHRRPE) por sus siglas en inglés Combined Hamartoma of
the Retina and Retina Pigment Epithelium, también forman parte de los sintomas oculares en
la NF2 (Traboulsi & Miraldi, 2016). Para entender las lesiones retinianas que se presentan en
la enfermedad de Neurofibromatosis tipo 2, es necesario entender la estructura y funcién de la
retina.

La retina es una de las tres capas que envuelven al globo ocular, se localiza en la parte
interna del ojo, por lo que es la tanica interna que colinda con la capa media o vasculosa en

toda su extension. En ella se describen tres porciones: coroidea, ciliar e iridica. La primera,
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constituye la porcion oOptica con varias capas de células nerviosas, fotorreceptores, conos y
bastones, ademas de glias y vasos. Las otras dos partes constituyen la porcion ciega de la retina
(Santiesteban, 2010). Es un tejido transparente que se encuentra alrededor del nervio éptico, el
cual, puede llegar a medir 0.56 mm. Su funcion principal es la de transformar la energia
luminosa en impulsos eléctricos y energia quimica que permitan el proceso de la vision (Boyd,
2013).

Para ello, cuenta con células horizontales, que funcionan al modular la actividad sinéptica,
con celulas amacrinas, que actian como un mecanismo de retroalimentacion y con células de
Muiller, encargadas de dar soporte (células gliales especializadas) (Castro, 2012). Este tejido,
se compone de una serie de capas de células y de sinapsis que se pueden subdividir de forma
general en una capa epitelial externa (conocida como epitelio retiniano o también epitelio
pigmentario de la retina, EPR), y una capa interna sensorial (conocida también como
neurorretina) (Boyd, 2013). En la figura 11, se puede apreciar mejor la distribucion de cada

capa del globo ocular:
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Figura 11. Esquema anatémico del ojo que muestra la estructura fina de la retina,
incluyendo al epitelio pigmentario (recuperado de: Castro, 2012).

El EPR forma una capa de células de soporte de la porcion neural de la retina que son
necesarias para la regeneracion del fotopigmento. Se caracteriza por ser oscuro por su contenido
en melanina, que reduce la dispersion de la luz en el interior del ojo (Boyd, 2013). Ademas
desempefia otras funciones como formacién de la barrera hemato-retiniana, que evita el paso
tanto de moléculas toxicas como de componentes del plasma hacia la retina, interviene también

en el suministro de nutrientes para la retina neural, asi como en el reciclamiento de los
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segmentos externos de los fotorreceptores. Por lo que su disfuncidn, degeneracion y pérdida de
las células, produce el dafio en los fotorreceptores de la retina (Castro, 2012).

En los ultimos afios, se han reportado casos de pacientes con NF2 y con presencia de
lesiones retinianas, CHRRPE y MER (membranas epirretinianas) (Traboulsi & Miraldi, 2016).
Las MER, se caracterizan por la proliferacion de tejido andmalo sobre la superficie de la retina.
Clinicamente los pacientes pueden presentar pérdida de agudeza visual o alteracion de la
percepcion del tamafio o forma de los objetos (metamorfopsias) (Contreras, Noval, y Tejedor,
2008). Las MER se han descrito en pacientes con fenotipo mas severo, con una prevalencia que
oscila entre el 13 y el 80% (Traboulsi & Miraldi, 2016).

Cuando las MER, estan asociadas a NF2, tienen caracteristicas oftalmoscopicas detectables
en la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) y suelen tener un origen congénito a diferencia de
las MER adquiridas. Se diferencian de las adquiridas porque fundoscopicamente, las lesiones
tienen una apariencia espiculada con bordes rizados y las fibras se proyectan verticalmente en
el vitreo cortical (Figura 15) (Traboulsi & Miraldi, 2016). En los estudios histopatoldgicos de
McLaughlin, Pepin, Maccollin, Choopong & Lessell (2007) demostraron que las MER en los
hallazgos oftalmoldgicos, fueron reconocidas antes que los signos neuroldgicos, por lo que la
presencia de MER en la infancia puede ser de importancia diagnostica en la NF2 y

potencialmente pronostica como puede apreciarse en la figura 12.

Figura 12. Hermanos con NF2 y anomalias asociadas de la interfaz vitreo-retiniana
(ay b). Escaneos horizontales de OCT de las membranas epirretinales bilaterales e
imégenes infrarrojas correspondientes de referencia. Las flechas indican la
proyeccion vertical de las fibras en el vitreo cortical a través de discontinuidades
en la membrana limitante interna, caracteristicas de los MRE congénitos en NF2,
que se cree que son hamartomas de células Mdiller (recuperado de: McLaughlin et
al., 2007).
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En cuanto a los CHRRPE, estos tumores benignos se caracterizan por la proliferacion del
EPR vy tejido glial, generando gran distorsion papilar y retiniana. Donde es posible apreciarse
una lesion solitaria unilateral sobrelevada, hiperpigmentada, acompariada de tortuosidad
vascular y MER (Pérez, Alejandre y Garcia, 2008). En un estudio de caso, realizado por Rishi,
Hirawat & Verma (2016) un nifio de 9 afios presentd disminucion de la vision en el ojo izquierdo
en 3 meses. La agudeza visual fue de 0.0 y 0.8 LogMAR (aparato para estimar la agudeza
visual), en el ojo derecho e izquierdo, respectivamente. El examen de Fundus (examen de fondo
de 0jo) revelo presuntas proliferaciones astrociticas retinianas multiples (MPRAP) bilaterales
y CHRRPE bilateral en el ojo izquierdo (Figura 13).

Figura 13. Examen de Fundus con hallazgos de MPRAP y CHRREP. En la imagen
izquierda, el Fundus del ojo izquierdo mostré lesion macular elevada y pigmentada con
arrugas superficiales y tortuosidad vascular sugerente de hamartoma combinado de
retina y epitelio retiniano. Ambos ojos mostraron maltiples proliferaciones astrociticas
retinianas (flechas). En la imagen derecha, hay una presunta proliferacion astrocitica de
la retina (circulo) en el cuadrante superonasal del ojo derecho (a), y visién mas cercana
del hamartoma combinado de retina y epitelio retiniano en el ojo izquierdo (b)
(recuperado de: Rishi et al., 2016).

El examen general revel6 multiples manchas en la parte posterior y en los brazos de color
café-au-lait (café con leche). Al sospecharse NF2 se encontrd en la RM schwannomas acusticos
bilaterales, hallazgos que sirvieron para un diagndstico definitivo de NF2. En otra evaluacion,
el OCT mostrd traccidn vitreorretiniana en ambos 0jos y estructuras retinianas internas
desorganizadas en el ojo izquierdo. El sindrome de traccion vitreorretiniana es una alteracion
causada por el desprendimiento incompleto del vitreo (Boyd, 2013). La MPRAP, se conoce
como una entidad recientemente descrita que ocurre en pacientes de mediana edad a mayores.
Aparece como una lesion opaca pequefia, solitaria y bien definida confinada a la retina,
generalmente asociada con la enfermedad de Esclerosis tuberosa (Shields, Bianciotto, Kivela
& Shields, 2011).
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Los resultados de los estudios indicaron que CHRRPE puede servir como caracteristica
clinica en la NF2 para un diagnostico precoz. Rishi et al. (2016) sugieren, que ademas de
considerar a los schwannomas acusticos bilaterales como un hallazgo clinico en la enfermedad
de NF2 los CHRRPE se tomen en cuenta para la vigilancia adecuada y la posible intervencion
quirdrgica. Por otra parte MPRAP no ha sido asociada a NF2 sin embargo los autores también
recomiendan que los nifios que presenten este sintoma sean estudiados para descartar una
probable enfermedad de esclerosis tuberosa o en su caso una probable NF2.

Dentro de la NF2, existen otras anomalias oculares implicadas por el crecimiento de
meningiomas en la vaina del nervio optico (MVNO), que pueden conducir a la pérdida
progresiva de la vision. Aunque generalmente es infrecuente en la poblacion pediatrica, el 28%
de los pacientes con meningiomas del nervio optico seran diagnosticados concomitantemente
con la NF2. Aproximadamente el 50% de los pacientes con NF2 desarrollan meningiomas
intracraneales que pueden presentarse con manifestaciones oftalmoldgicas incluyendo paralisis
del nervio craneal o pueden conducir a pérdida de la vision por compresidn directa 0 aumento
de la presion intracraneal (Traboulsi & Miraldi, 2016).

Los MVNO surgen de una proliferacion de células meningoteliales dentro de la vaina
nerviosa de la porcion orbital o intracanalicular del nervio Optico. Independiente del lugar
primario del origen, se extienden generalmente alrededor del nervio oOptico, a través de los
espacios subdural y subaracnoideo, siguiendo caminos de menor resistencia como los septos
durales (Figura 14). A medida que se propagan, comprometen la funcion nerviosa al afectar el
suministro de sangre al nervio e interfiriendo con el transporte axonal. De este modo, los
tumores se interponen entre la sustancia nerviosa y su suministro sanguineo derivado

extraduralmente, haciendo dificil su reseccion (Fay & Dolman, 2017).

Figura 14. Meningiomas en la vaina del nervio 6ptico. RM con supresion de grasa
en T1 axial (A) y T2 coronal (B), con gadolinio que muestra la configuracién
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globular del meningioma de la vaina del nervio 6ptico con la sefial de la pista de
tranvia en la imagen axial (recuperado de: Fay & Dolman, 2017).

Autores como Li et al. (2009, 2016) afirman que los tumores adyacentes a la via visual
anterior, tales como los MNVO, los schwannomas intraorbitales, los meningiomas esfeno-
orbitales o los de la fosa craneal anterior, asi como los schwannomas craneo orbitarios, que son
poco frecuentes en pacientes con NF2, pueden causar pérdida visual progresiva. La intervencion
quirdrgica temprana puede ser una estrategia de tratamiento primaria, excepto en los
meningiomas de la vaina del nervio Optico de los pacientes, ya que es dificil su reseccion.
Ademas agregan gue los pacientes que adopten una politica de esperar los cambios progresivos
en su enfermedad sin ninguna intervencion, es necesario e incluso obligatorio que se sometan

a un examen visual regular.
Tratamiento y pronostico de la NF2.

Cada signo de la NF2 se detecta de diferentes maneras, de igual forma el tratamiento e
intervencion considera excepciones dependiendo del grado de riesgo al intervenir
quirargicamente. En el caso de los schwannomas, es muy importante saber el tamafio del
Schwannoma (Villafuerte et al., 2012). Las opciones de manejo son la exéresis microquirurgica,
la radioterapia estereotaxica y el manejo conservador mediante la observacién bajo protocolo.
El limite para el tratamiento con radiocirugia es en lesiones de 2.5 cm de didmetro, de forma
que las lesiones de mayor tamafio s6lo pueden tratarse con efectividad con microcirugia. El
objetivo del tratamiento quirdrgico es la exéresis de la lesion, mientras que el de la radiocirugia
es el control de su crecimiento (Martin, Senthil, Chavda, Walsh & Irving, 2009).

La extirpacion del tumor implica preservar el nervio facial y si es posible, la audicion que
conserve el paciente. Empero, en los tumores grandes la audicion suele estar casi o totalmente
perdida, en estos casos, el objetivo principal es resguardar el nervio facial. En casos de sordera
total, es preferible el abordaje traslaberintico no importando el tamafio del tumor, ya que esta
via tiene una mortalidad muy baja cuidando muy bien el nervio facial aunque mayor riesgo de
fistula de LCR. Si hay audicion residual Gtil es preferible el abordaje via fosa temporal en el
caso de tumores pequefios (menos de 2 cm) y la via clasica suboccipital si el tumor pasa de esta
medida. En estos casos es mas dificil preservar el nervio facial, pero es posible conservar la
audicién adn presente (Zarranz, 2003).

Para el tratamiento de los meningiomas, la cirugia puede ser curativa si se extirpa la totalidad

del tumor, sin embargo, puede reaparecer afios despues en el mismo punto. La radioterapia, es
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indicable en casos en los que no puede ser extirpado el tumor completamente. Si el tumor es
menor a 3 cm Yy su localizacién tiene un riesgo quirdrgico muy alto puede usarse la radiocirugia
estereotéxica (Zarranz, 2003). Algunos meningiomas pueden causar problemas a pesar de que
su condicion sea benigna ya que pueden ser dificiles de extirpar cuando estan ubicados en zonas
dificiles de alcanzar o funcionalmente sensibles (ABTA, 2012).

En la neuropatia periférica, el tratamiento consiste en el control de la enfermedad de base,
en fisioterapias, ejercicios fisicos, vitaminoterapia y terapia sintomatica. La presencia de dolor
o0 disestesias justifica la indicacion de medicamentos como antidepresivos, carbamacepina,
gabapentin, mixiletine, fenitoina, fludrocortisona, midorina, esteroides y citostaticos. En cuanto
al prondstico, alrededor del 3% de las personas no sobrevive; pero la mayoria evoluciona bien,
con recuperacion total o ligeras secuelas en miembros inferiores. Después de dos afios de
evolucidn no se espera recuperacion o esta es poca. Aproximadamente el 3% de los pacientes
sufre una o mas recurrencia de forma aguda, en tanto otro grupo puede pasar a la cronicidad
(Castafieda y Corral, 2003).

Por otra parte, en las afecciones oculares, la radioterapia, como tratamiento individualizado,
se ha recomendado para pacientes con deterioro visual progresivo y/o constriccion del campo
visual. Fay & Dolman (2017), recomiendan que la radiacion de haz externo, la radioterapia
estereotactica fraccionada y la radiacién de protones sean consideradas, dependiendo de la
region geografica y las tecnologias disponibles, particularmente para lesiones bien definidas.
En 2003, la radioterapia se recomend6 para MVVNO que reducen la agudeza visual a 20/60 o
menos; sin embargo, basandose en la eficacia reciente de la radioterapia, ahora se recomienda
en todos los pacientes con pérdida visual progresiva. Sin embargo, el momento 6ptimo de la
radioterapia para las MVNO sigue siendo controvertido.

Pese a los diversos tratamientos para los sintomas especificos de la enfermedad, existe un
periodo que consiste entre el diagnostico certero de la NF2, la decision de tomar el tratamiento
adecuado y la espera de la reaccidén al tratamiento. Particularmente, la sintomatologia
neuroldgica de la enfermedad no s6lo puede describirse mediante técnicas de neuroimagen ni
tratarse exclusivamente mediante procesos quirdrgicos; se necesita pues de una intervencion
gue evalle, diagnostique y en su caso rehabilite déficits cognitivos debidos a tumores
cerebrales, los cuales, dependiendo de su localizacion y tratamiento encaminaran el prondstico
cognitivo y conductual del paciente. Por tal motivo, los siguientes apartados detallaran la

participacion e intervencion de la neuropsicologia clinica en este tipo de dolencias neurolégicas.
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Neuropsicologia

La Neuropsicologia es una rama cientifica procedente de la neurologia clasica que ha sido
desarrollada por el aporte de la psicologia y las neurociencias (Rains, 2004). Es una disciplina
que estudia la relacion existente entre los distintos procesos psicoldgicos y el funcionamiento
cerebral (Redolar et al, 2016; Junqué y Bruna, 2004). Abarcando su estudio tanto en sujetos
sanos como como en los que han sufrido algun tipo de dafio cerebral (Kolb y Wishaw, 2006).
Los procesos psicologicos de su interés han sido sefialados por Luria (1977) como funciones
corticales superiores (gnosias, praxias, lenguaje, memoria, etc.), por lo que una de las fuentes
principales de su conocimiento consiste en el estudio meticuloso de la desorganizacion de
dichas funciones complejas cuando lesiones orgéanicas de distinta etiologia afectan al cerebro
(Rufo, 2006).

Autores como Gil (2007) agregan que las alteraciones emocionales, asi como los desérdenes
de personalidad provocados por algun dafio cerebral en el individuo, también se encuentran
dentro del objeto de estudio de la neuropsicologia. De tal forma, que ésta ciencia busca explicar
las alteraciones conductuales del paciente en su vida cotidiana, asi como los componentes
cognitivos que funcionan de modo anémalo y los que funcionan con normalidad, tras una lesién
cerebral (Benedet, 2002). Por su parte Davidson (1974) distingue tres tipos de investigacion
neuropsicoldgica: la experimental, la conductual y la clinica. Todas, tienen diferentes objetivos
y metodologias aunque se ocupen de estudiar las relaciones entre el cerebro y la conducta.

Particularmente, la neuropsicologia experimental investiga los principios fundamentales de
la funcién cerebral, trabajando mayoritariamente con animales en condiciones experimentales
controladas y ocasionalmente con humanos (Drewe, Ettlinger, Milner, & Passingham, 1970).
Diferente de la neuropsicologia conductual, que se centra mas en el paciente humano,
resaltando las definiciones conceptuales que las operacionales, para esto se examina a
profundidad al paciente y se evalUa la desviacién del funcionamiento normal. Segln Pincus &
Tucker (1974), las mediciones cuantitativas no son tan importantes en este tipo de enfoque.

Por otra parte, la neuropsicologia clinica, se encarga del diagndstico, la evaluacién y el
pronostico del paciente con dafio cerebral, contribuyendo con un tratamiento especifico
(Buffery, 1980). Gil (2007), sefiala tres propdsitos neuropsicoldgicos: diagnosticos,
terapéuticos y cognoscitivos. Agrega que: “El andlisis semioldgico de los trastornos permite
proponer una sistematizacion sindromica de la disfuncion del comportamiento y del
pensamiento, ademas de sostener un sustrato lesivo y formular hipétesis acerca de la topografia

lesiva” (p. 1). Ademas, con la ayuda de tecnologias como neuroimagenes estructurales y
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funcionales de alta definicion y otras tecnologias bioldgicas como las ciencias proteémicas y
metabolicas que también se encuentran dentro del marco cientifico de la neuropsicologia, se
puede llegar a un diagndstico integro que ayude a comprender mejor el funcionamiento cerebral
y cognitivo (Hebben y Milberg, 2011).

Es asi, que el enfoque clinico, se encarga de hacer inferencias de la localizacion de la
patologia, los efectos de tratamientos quirurgicos o farmacoldgicos, el prondstico de
recuperacion y de las estrategias de tratamiento para la adecuada restauracion de las funciones
dafadas. Debido a estos objetivos centrales, es que otras disciplinas como la neurologia,
psiquiatria y neurocirugia acuden a la neuropsicologia clinica para las evaluaciones

psicométricas (Buffery, 1980).
La evaluacion neuropsicoldgica.

Para realizar una evaluacion neuropsicoldgica integrada, Cruz (2012) propone tomar en
cuenta la dimension neurologica, la cognoscitiva y la psicosocial; debido a que cada una
considera diferentes factores. La primera, por ejemplo, comprende alteraciones estructurales;
la segunda, se enfoca en las funciones psicolégicas superiores; y la tercera considera el contexto
social para el buen funcionamiento del paciente. Ademas, menciona que la evaluacién inicial
comienza con la elaboracion de la historia clinica con el fin de profundizar los antecedentes al
motivo de consulta; después, se acude a la aplicacion de los instrumentos psicométricos con el
fin de rectificar el estado funcional, el diagndstico y prondstico del paciente.

Segun Crockett, Clark, & Klonoff (1981) entre los objetivos de la evaluacién de la
neuropsicologia se encuentran: a) verificar la existencia de trastornos cognoscitivos
relacionados con el dafio cerebral, b) determinar la magnitud relativa del dafio, c) establecer la
habilidad del paciente para regresar a un estilo de vida previo, d) especificar un programa
optimo de rehabilitacion y las modificaciones que sera necesario introducir en el ambiente del
paciente para poder manejarlo.

Por su parte, Hebben y Milberg (2011), expone diferentes propdsitos; uno de ellos consiste
en la descripcion de fortalezas y debilidades del paciente, asi como identificar cambios y
trastornos en el funcionamiento psicologico en términos de presencia o ausencia y severidad;
posteriormente, establecer los correlatos bioldgicos (neuroanatémicos o fisioldgicos) de los
resultados de las pruebas detectando, graduando y localizando la disfuncion cerebral, para
determinar si éstos se asocian con enfermedades neuroldgicas, psiquiatricas o si estan

relacionados con trastornos del desarrollo o condiciones no neuroldgicas. En este sentido, los

35



hallazgos de las pruebas neuropsicologicas, segun el autor, con frecuencia no son especificos
de la etiologia ya que pueden estar relacionados con factores como depresion, ansiedad, falta
de suefio o dolor cronico, por lo que debe considerarse el contexto del historial del paciente.

Por tal motivo, Cruz (2012) sefiala, que las pruebas sélo ayudan a corroborar y contribuir a
un diagndstico que se genera a partir de diversas fuentes de informacion, como la entrevista
clinica, la observacion conductual, el analisis de tareas cualitativas, etc. Uno de los problemas
dentro de la evaluacién neuropsicoldgica consiste en realizar diagnéstico e interpretacion de la
funcionalidad del paciente. De manera que, no hay instrumento alguno que sea suficiente para
evaluar la funcion o disfuncién cerebral. Su propdsito, reside en complementar la valoracion
clinica psicoldgica (Corbett, 2009).

Precisamente, para una evaluacion mas completa, Hebben y Milberg (2011) sugieren que se
realice una evaluacion a lo largo del tiempo para detectar los cambios y el desarrollo de la
enfermedad, la cual seria también pertinente durante y después de la rehabilitacion para conocer
los efectos del tratamiento. Asimismo recomiendan que se establezcan los principios para la
planeacion de la rehabilitacién asi como los lineamientos y educacion dirigidos a la familiay a
los cuidadores para que entiendan las fortalezas y debilidades del familiar afectado. Por altimo,
cabe afadir la planeacién del tratamiento; para este objetivo, comprender las aptitudes del
paciente puede ayudar a evaluar la medida en la que cumplira con las recomendaciones del
tratamiento y el uso de medicamentos.

De esta manera, la evaluacion neuropsicoldgica, determina si existen deficiencias
cognoscitivas y conductuales, que de alguna manera sirven para ensefiarle al paciente a
adaptarse a éstas, indicando los cambios y ajustes sociales, educativos y ambientales que debera
realizar. De cualquier forma, el objetivo central consiste en analizar el estado cognoscitivo del
individuo y la presencia de sindromes clinicos, los cuales, segun Ardila y Ostrosky (1991),

pueden estar relacionados con disfunciones cerebrales.
El diagnoéstico neuropsicologico.

Pese a que se han reconocido diferentes tipos de diagndstico que dependen de las
anormalidades encontradas y de interés; el examen neurospcioldgico intenta extablecer un
diagnostico sindromatico, el cual pretende establecer a qué sindrome o sindromes corresponden
las anormalidades halladas en un paciente con disfuncién o dafio cerebral. Particularmente el
concepto de diagnostico, se puede definir como “el acto de encontrar los sindromes

responsables de los sintomas y signos del paciente” (Ardila y Ostrosky, 2012, p. 30).
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Entendiéndose por sindrome como el conjunto de signos (manifestacion anormal encontrada en
el examen; es decir, la semiologia) y sintomas (anomalias reportadas por el paciente).

Segun Tirapu (2007), la valoracion de personas con disfuncion cognitiva incluye el estudio
del rendimiento intelectual general, la atencion, la velocidad de procesamiento de la
informacidn, la capacidad de aprendizaje y memoria, las habilidades perceptivas y motoras, el
lenguaje y la comunicacién, el razonamiento, la capacidad de solucién de problemas y otras
funciones. Ardila y Ostrosky (1991) por su parte, afirman que es importante considerar los
sindromes derivados del dafio cortical en el examen neuropsicoldgico del paciente, como son
los sindromes atencionales, las afasias, alexias, agrafias, acalculias, agnosias, apraxias,
amnesias Y el sindorme disejecutivo; los cuales, son definidos como trastornos cognoscitivos-
comportamentales que se observan en casos de patologia cerebral, especificamente en areas
corticales de asociacion. Cada sindrome neuropsicolégico, segin Ardila y Ostrosky (2012),
tiene subtipos o clases con caracteristicas ain mas especificas. A continuacion se describiran
los sindromes neuropsicologicos brevemente:

Sindrome atencional

Especificamente, la atencion tiene diversas definiciones, Luria (1991) la define como “El
proceso selectivo de la informacion necesaria, la consolidacion de los programas de accion
elegibles y el mantenimiento de un control permanente sobre el curso de los mismos” (p.7). Por
su parte Rios, Periafiez y Rodriguez (2011) la definen como una habilidad mental capaz de
generar y mantener un estado de activacion tal que permita un adecuado procesamiento de la
informacion. Existen dos dimensiones basicas de atencion en funcion del caracter intensivo o
selectivo, generando diferentes tipos de atencion, desde la dimension selectiva que incluye a su
vez dos modalidades: atencion selectiva y atencion dividida, y desde la dimension intensiva que
comprende la atencion sostenida o de vigilancia (Parasuraman & Davies, 1984).

Por su parte, Posner & Petersen (1990) sostienen que las diversas manifestaciones
atencionales son producto de sistemas atencionales separados que no dejan de estar
relacionados entre si, de tal manera que la atencion es un sistema modular compuesto por redes,
en la que cada una se encarga de funciones atencionales distintas ademas de estar asociadas con
areas cerebrales diferenciadas. Las tres redes propuestas son: la red de vigilacia o alerta, la red
atencional posterior o de orientacion y la red anterior o de control ejecutivo. La red atencional
de vigilancia o alerta se encargaria de un estado preparatorio para la deteccion del estimulo, de
tal manera, que una sefial de advertencia cambia el estado de reposo por uno que implica la
preparacion para detectar y responder a una sefial esperada. Si se requiere una respuesta

acelerada para el objetivo, el tiempo de reaccion mejora después de una advertencia, sin
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embargo, esto no implica que las respuestas al estimulo sean més precisas (cometiéndose
errores y anticipaciones) sino que la sefial de advertencia cambia la velocidad de orientacién de
la atencion y, por lo tanto, responde a la sefial.

Segln Petersen & Posner (2012), estudios recientes de neuroimagen han demostrado
diferencias hemisféricas implicadas en los procesos de alerta; el hemisferio derecho se ha
asociado mas con el sistema de alerta tonico, mientras que el hemisferio izquierdo con el
sistema de alerta fésico; el primero, refiere a a una rapida elevacion del estado de activacion y
a un estado transitorio de preparacion para procesar el estimulo, mientras que la alerta tonica,
explica cambios mas lentos en la disposicion para procesar estimulos lo largo del tiempo
(atencion sostenida).

La funcion de la red posterior o de orientacion, por otra parte, consiste en priorizar la
informacion sensorial seleccionando una modalidad o ubicacién. Cuando la sefial y el estimulo
objetivo aparecen en la misma posicion espacial, hay mayor rapidez y precision que cuando
aparecen en distinta posicion, de tal manera que al orientar la atencién previamente hacia el
lugar del estimulo objetivo se maximiza la percepcion y velocidad de procesamiento (Posner &
Petersen, 1990). Estudios de neuroimagen en personas normales y en pacientes con dafios
cerebrales muestran que las areas cerebrales implicadas en esta funcién de orientacién son el
cortex parietal posterior, los nucleos pulvinar y reticular del talamo y los coliculos superiores
(Funes y Lupiafiez, 2003). No obstante, las areas frontales también han sido implicadas en
formas relacionadas de procesamiento con las areas posteriores, como son los campos oculares

frontales y los movimientos oculares, tal y como lo ilustra la figura 15a.

b Executive control
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F*' Dorsal attention system: Frontoparietal control system:
! top-down visuospatial moment-to-moment task
| Ventral attention system: Cingulo-opercular system:
| bottom-up reorienting task set maintenance

Figura 15. (a) Redes dorsales y ventrales de orientacion. La red de atencién dorsal
(verde claro) consiste de los campos oculares frontales (FEF) y el surco intraparietal /
I6bulo parietal superior (IPS/ SPL). La red de atencion ventral (verde azulado) consiste
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de las regiones en la unién temporoparietal (TPJ) y la corteza frontal ventral (VFC).
(b) El sistema de control ejecutivo consta de dos redes. La region en un circulo indica
el miembro original del sistema de control ejecutivo de Posner y Petersen (1990). Las
regiones restantes provienen de la elaboracion del sistema cingulo-opercular original
(negro) y la adicién del sistema frontoparietal (amarillo) (recuperado de: Petersen &
Posner, 2012).

Por ultimo, la red atencional anterior o de control ejecutivo, se encarga del control voluntario
sobre el procesamiento ante situaciones que necesiten algun tipo de planificacion, desarrollo de
estrategias, resolucion de conflicto estimular o de respuesta asi como de situaciones que
implique la generacion de una respuesta novedosa (Funes y Lupiafiez, 2003). Petersen & Posner
(2012) sefialan que el momento de la deteccion del objetivo captura la conciencia de una manera
muy particular, si bien, es posible controlar los objetivos en secuencias de procesamiento sin
demasiada dificultad, el momento de deteccion del objetivo produce interferencia en todo el
sistema, relentizando la deteccién de otro objetivo. Los autores afirman que este conjunto de
procesos esta relacionado con la capacidad limitada del sistema de atencion y con la conciencia
misma, denominandose atencion focal; la cual implica conexiones generalizadas como el cértex
de la linea media y la cértex cingulado anterior (ACC) como lo ilustra la figura 15b.

Una manera para estudiar estas funciones ejecutivas es mediante tareas que presentan
conflicto estimular y/o de respuesta como las tareas tipo Stroop; normalmente en estas tareas
en las que la respuesta es incompatible al estimulo, se ponen en marcha procesos de control
para resolver este conflicto. Estudios de neuroimagen, han indicado estructuras cerebrales
implicadas en funciones de resolucion de conflicto y funciones de control ademéas del CCA,
como es el area dorsolateral prefrontal izquierda. Las estructuras encargadas de detectar la
novedad y estimulacion saliente e inesperada son el cortex temporoparietal y el cortex frontal
inferior lateralizado al hemisferio derecho (Funes y Lupiafiez, 2003).

El modelo original de Posner (1990), otorga un papel importante a la red anterior, que puede
modular a las otras redes a través del desarrollo de estrategias, siempre y cuando las condiciones
de la tarea lo requieran. Dicha teoria siempre ha defendido la idea de que las tres redes son
sistemas anatémica y funcionalmente diferentes aunque interconectadas entre si. De tal manera
que un dafio en algunas de estas redes podria generar estados confusionales o diversos
sindromes de indole atencional como los parciales, de heminegligencia, de Blaint, de mutismo
acinético asi como el trastorno por déficit de atencion e hiperactividad y la simultagnosia
(Ardila 'y Ostrosky, 2012).

Sindrome amnésico
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La memoria es definida por Luria (1991) como: “La impresion, retencion y reproduccion de
las huellas de la experiencia anterior, lo que da al hombre la posibilidad de acomodar
informacion y contar con los indicios de la experiencia anterior tras desaparecer los fendbmenos
que lo motivaron” (p.55). Estos fendbmenos, pueden relacionarse de igual modo a la esfera
emocional, a las percepciones, al afianzamiento de los procesos motores y a la experiencia
intelectual. Es uno de los procesos cognoscitivos mas complejos, que al igual que la atencion,
interviene en el adecuado funcionamiento de muchos otros procesos cognoscitivos como la
adquisicién del lenguaje (Ardila y Rosselli, 1992).

Segun Ardila y Ostrosky (2012), existen diferentes etapas en la memoria, la primera se
conoce como la fase de retencion o registro, consistente de recibir informacion por lo que funge
como una fase de almacenamiento o de conservacion de la informacion. Por otra parte, esta la
segunda etapa conocida como fase de evocacion o de recuperacion de la huella de memoria. En
la actualidad, varios autores han propuesto diferentes modelos que clasifican a este proceso,
como es la memoria sensorial, a corto plazo y la memoria de largo plazo (Squire, 1992). Para
autores como Baddeley y Hitch (2002) existe otro tipo de memoria conocida como la memoria
de trabajo. De cualquier forma, un dafio cerebral aunque tenga diferente etiologia, si interviene
con los procesos de memoria o las areas responsables en ella, puede generar diversos trastornos
tales como las amnesias (Ardila y Ostrosky, 2012).

Afasias

Las afasias, por otra parte, se pueden definir como una perturbacion en la comunicacién
verbal causada por lesiones cerebrales concretas (Hécaen, 1977). Para autores como Kertesz
(1979) es un trastorno del lenguaje consecuente al dafio cerebral, caracterizada por dificultades
en la produccion (agramatismo y/o parafasias), disminucién en la comprensién y errores en la
denominacién (anomia). Por su parte Benson y Ardila (1996) sélo la definen como una pérdida
o trastorno en el lenguaje causado por un dafio cerebral. Las clasificaciones existentes de las
afasias, realizadas por varios autores, concuerdan con caracteristicas especificas en la
modificacion del lenguaje.

Existen diferentes términos para clasificar y distinguir a las afasias, sin embargo, se
utilizaran los términos y caracteristicas de acuerdo con Luria (1974) y Hécaen (1977). Los
cuales, consideran la localizacion de la lesién cerebral utilizando las areas de Brodman (AB) y
aspectos clinicos particulares para describirlas. La clasificacion se organiza de la siguiente
manera:

a) Afasia dindmica, lesion en el I6bulo frontal del hemisferio dominante, AB 47. Se

caracteriza por adinamia verbal y grafica, alteraciones en la iniciativa y/o en la
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b)

d)

f)

continuacion activa de una conversacion, pérdida del esquema lineal de la frase, lenguaje
no fluente, ecolalia, comprension intacta, fallas en lectura, escritura y calculo.

Afasia motora eferente, lesion en la region inferior de la zona premotora del hemisferio
dominante, AB 44 y 45. Existe desorganizacion en la base cinética del acto motor del
lenguaje, manifestando perseveraciones o estereotipos, lenguaje no fluente, parafasias
fonoldgicas, lenguaje con agramatismo, fallas en lectura, escritura y célculo.

Afasia motora aferente, lesion en la regidn postcentral inferior del hemisferio dominante,
AB 43. Se presentan alteraciones en la organizacion cinestécica del lenguaje, problemas
en las estructuras propiocepticas y espaciales de los movimientos del articulema. El
paciente no encuentra 0 no sabe hacia donde diriguir los organos articulartorios.
Problemas en el manejo de los "engramas cinestésicos”, se altera la inervacién aferente
de los actos articulatorios lo que hace que se pierda la selectividad. La manifestacion es
la sustitucion de fonemas por otros de rasgos distintivos préximos, el paciente “busca"
la posicion correcta. Existen dificultades en las praxias bucofonatorias, lenguaje no
fluente, parafasias fonoldgicas, fallas en lectura, escritura y célculo (de acuerdo a los
sintomas del sindrome).

Afasia acustica amnésica, lesion en la region de la circonvolucion temporal medial
izquierda, AB 21 y 37. Se caracteriza por alteraciones en el volumen de la memoria
verbal y la capacidad de retener el volumen verbal de informacion audioverbal. Existe
lenguaje fluente, anomias, parafasias semanticas y fonoldgicas, fallas en la comprension
del lenguaje, en la escritura, lectura y calculo.

Afasia acustico agnosica, lesidn en la region posterior de la circunvoluciéon temporal
superior izquierda, AB 21 y 22. Se presentan alteraciones del oido fonematico,
dificultades para reconocer, identificar o diferenciar los sonidos acusticos fonoldgicos
del lenguaje. Falta de union y/o concordancia del fonema con un significado, aungue con
lenguaje fluente, parafasias fonologicas, parafasias semanticas, fallas en la repeticion,
dificultades en la denominacién, jergafasia, fallas en la comprensién, asi como fallas en
lectura, escritura y célculo.

Afasia amnésica, lesion en la regién temporo-occipital, AB 39 y 40. Existen dificultades
para denominar objetos. En la percepcién de los objetos con sus caracteristicas
dominantes, una imagen visual (conceptual) integra, un sistema de asociaciones y
relaciones multimodales, un sistema de conexiones léxicosemanticas y morfosintacticas.

Alteraciones del sentido de la palabra, fallas en lectura, escritura y célculo.
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g) Afasia semantica, lesion en la region temporo-parieto-occipital, AB 39, 40 y 37. En este
tipo de afasia, hay alteraciones en la comprension y produccion de las estructuras I6gico-
gramaticales. Dificultades en la ubicacion espacial y temporal, apraxia construccional,
anomias, parafasias semanticas, parafasias fonologicas, fallas en la comprension del
lenguaje, dificultad en la solucién de problemas matematicos fallas en lectura, escritura
y célculo.

Debido a que las afasias se caracterizan por ser un trastorno de lenguaje, Luria (1977)
expone, que este proceso Unico en humanos, es un sistema de codigos que ayuda para designar
los objetos del mundo exterior, sus acciones, cualidades y relaciones entre los mismos. Ademas,
afrima que: “Gracias al lenguaje, el pensamiento permite delimitar los elementos mas esenciales
de la realidad, configurar en una misma categoria cosas y fendmenos que en la percepcion
directa pueden parecer distintos, reconocer los fendmenos que —no obstante la semejanza
externa- pertenecen a esferas diversas de la realidad” (Luria, 1980, p. 25).

El lenguaje tanto hablado como escrito, sirven para consumar el pensamiento y desempefar
el gran trabajo de precisar la actividad intelectual genuina del individuo; no obstante, la
comprension del enunciado verbal tiene una estructura psicolégica muy diferente a la
inteleccion de las informaciones escritas (Luria, 1980). Respecto a esto, Myers (2006) sefiala
que el pensar, es el proceso mental mediante el que los seres humanos, en contacto con la
realidad material y social, elaboran conceptos, los relacionan entre si y adquieren nuevos
conocimientos. Es la actividad mental asociada con el procesamiento, la comprension, la
capacidad de recordar para comunicar.

Alexias

Cuetos (2007) sefiala que el término de alexia, definido desde el &mbito psicolégico, es un
trastorno de lectura producido por una lesién cerebral. Existen diferentes tipos de alexias,
algunos autores las clasifican en funcién de las disociaciones y otros en funcion de las
topografias, es decir, desde la lesion cerebral. Sin embargo, estas clasificaciones clasicas han
sido relacionadas, debido al cuadro sindrémico similar que presentan. De modo que la alexia
con agrafia (central) corresponde a la alexia parieto-temporal, la alexia sin agrafia (pura o
posterior) a la occipital, la alexia anterior a la alexia frontal y la espacial a la alexia del
hemisferio derecho (Ardila y Rosselli, 2007).

Cuetos (2007) describe desde el enfoque cognitivo a través de una serie de modelos
funcionales, un modelo genérico que permite conocer los procesos que intervienen en la lectura.
Dicho modelo funcional comienza por una identificacion de letras escritas, las cuales seran

reconocidas porgue se encuentran en el almacén del Iéxico visual. Después, a través del almacén
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semantico o de memoria semantica, sera posible acceder al significado de la palabra, para
posteriormente pasar a su verbalizacion. Para poder leer una palabra en voz alta, primero se
tiene que recuperar su forma fonoldgica es decir, su pronunciacion, de otro almacén distinto,
conocido como léxico fonoldgico.

A partir de este modelo de lectura y de las zonas cerebrales participes en cada proceso, es
como se van a clasificar los diferentes trastornos aléxicos. Como afirma el autor: “Una lesion
en las redes neuronales responsables de la ruta léxica producira alteraciones diferentes que si la
lesion afecta a las estructuras responsables de la conversion de grafemas en fonemas” (p. 115).
Desde este enfoque, la alexia se clasifica de manera general en dos tipos, cuando la lesion se
produce en las fases iniciales del procesamiento lector, se conoce como alexia periférica, y
cuando se produce en los mecanismos linguisticos (via léxica o subléxica) se trata de una alexia
central.

El siguiente modelo, sigue las directrices de las dos rutas, aunque la mayoria de las versiones
del modelo consideran que un lector adulto normal tiene tres rutas funcionales entre la palabra

escrita y la palabra hablada (figura 16).

Palabra escrita

I

Analisis visual

Léxico de entrada Ruta Subléxica
Ortografica

Conversion fonema-

Sistema Ruta Léxica no- grafema
Semantico semantica

A 4

Léxico de salida
Ruta Fondlogica

Léxica J_

\d
Nivel fonémico

'

Palabra hablada

Figura 16. Modelo de las tres rutas, que sigue tres directrices funcionales entre la
palabra escrita y la palabra hablada: una ruta léxica semantica, una ruta léxica no-
semantica y una ruta subléxica (recuperado de: Vifals, Vega y Alvarez, 2003)

Gerhand (2001), indica que una de las rutas disponibles para el lector, es la via seméantica

gue se caracteriza porque la activacion de una entrada fonol6gica ocurre indirectamente de la
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entrada ortografica lexica (ruta A), la segunda ruta léxica disponible para el lector, consiste en
la activacion directa de una entrada fonologica desde la entrada ortogréafica léxica (ruta B), por
otra parte, existe un procedimiento subléxico que convierte las letras en sonidos, permitiendo
la lectura de palabras familiares y pseudopalabras (ruta C). Segun el autor, este tipo de modelos
explican el por qué después de un dafio cerebral, el deterioro es selectivo en estos procesos, un
dafio en una la ruta A no implica un dafio en la ruta C, es decir, los modelos de lectura son
independientes y no interaccionan.

Agrafias

Particularmente, escribir implica el conocimiento de los codigos del lenguaje, habilidad para
convertir fonemas en grafemas, conocimiento del sistema grafémico, poseer correcta
motricidad fina y habilidad espacial para distribuir, juntar y separar letras (Sanchez, 2006).
Cuando existe una alteracion o pérdida de la habilidad para producir lenguaje escrito
consecuente de algun dafo cerebral se conoce con el término de agrafia (Jackson, 2002).

Existen aportaciones de modelos psicolinglisticos que explican el procesamiento de la
escritura, de igual forma que en la lectura, estos modelos admiten dos procesos. Uno
relacionado con la ruta semantica que implica estrategias mas holisticas y se considera una via
directa al acceso del significado, mejor conocida como ruta léxica; y otro que se realiza
mediante la ruta de conversion grafema-fonema y que utiliza estrategias analiticas,
considerando una via indirecta al significado, denominada ruta no Iéxica (Ellis, 1990).

En el caso de la escritura, especialmente en el castellano, algunos fonemas se representan
con diferentes grafemas; para escribir correctamente determinadas palabras, es indispensable
una representacion mental de su forma ortogréafica. El siguiente modelo (figura 17) tanto de
lectura como de la escritura, ilustra la ruta Iéxica, en la que la escritura depende de la activacion
de las represnetaciones de las palabras familiares en el l1éxico ortogréfico y la ruta subléxica o
fonoldgica, en donde las reglas propias del idioma se convierten en representaciones de los

fonemas en grafemas.
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Palabra hablada Dibujos y objetos Palabra escrita

Conversion aclistico-
fonolégico Identificacion abstracta
¢ de letras
Y
Léxico de entrada Sistema de Reconocimiento
Fonolégica De objetos v
Léxico de entrada
Ortografica
Sisterna
Semantico v
Reglas de conversién
grafema-fonema
Léxico de salida . | Léxico de salida
Fonologica "| ortogréfica
Reglas de conversion

————— Nival fonéminn =

v

Lectura Escritura

fonerna-grafema > Nivel grafémico

Figura 17. Modelo cognitivo de la escritura y lectura en conjunto que demuestra
la necesidad de ambas rutas; la ruta léxica para las palabras de ortografia arbitraria
y la fonoldgica para palabras desconocidas (recuperado de Vifials et al., 2003).

Acalculias

Henschen en 1925 define el término de acalculia, como un trastorno adquirido de la habilidad
de célculo secundario a una lesion cerebral. Aunque otros autores, prefieren el término de
discalculia adquirida, puesto que la habilidad para el calculo no suele perderse de forma
completa (Bermejo y Castillo, 2006). Por su parte, Ardila, Galeano, y Rosselli (1998) establecen
varias relaciones para el funcionamiento de esta habilidad, como es el dominio del lenguaje, el
reconocimiento espacial, la inteligencia, la memoria a corto plazo, la ortografia y el simbolismo
numeérico, el procesamiento verbal y grafico de la informacion, y las funciones ejecutivas.
Relacionado a esto McCloskey, Caramazza & Bailia (1985) agrupan las funciones cognitivas
en dos grupos importantes para la habilidad de célculo.

El primero es conocido como el sistema de procesamiento numérico, encargado de la
comprension y produccion de los numeros, ya sea en forma oral o escrita. El segundo,
denominado como sistema de célculo, se ocupa de la comprension y el recuerdo del simbolismo
y los principios matematicos, asi como de la ejecucidn de los procesos numéricos. Por su parte
Bermejo y Castillo (2006) describe el proceso resolucion de la operacion aritmética, el cual
inicia con el reconocimiento de la percepcion auditiva y visual, en donde la memoria de trabajo,

la percepcion espacial y la atencion realizan una labor importante. EI manejo de los nimeros,
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requiere de un lenguaje de simbolos que puede ser utilizado de forma verbal fonografica como
escrita; la realizacion gréafica a diferencia de la mental, puede desempefiar las funciones de la
memoria de trabajo.

Agnosias

Lima (2003), define a la agnosia como la incapacidad para identificar objetos en ausencia de
defectos sensoriales, de la atencion o de la conciencia. Segun Kolb y Wishaw (2006) la agnosia
visual es un término creado por Sigmund Freud para determinar la incapacidad de combinar las
percepciones visuales concretas en patrones completos y por lo tanto, la incapacidad de
reconocer objetos en sus representaciones pictoricas o de dibujarlos o copiarlos. Por su parte,
Pefia (2007) define a la agnosia visual como la incapacidad para identificar objetos mediante la
visidn, en ausencia de alteraciones visuales o intelectuales significativas.

Lissauer (como se citd en Pefia, 2007) sefiala dos principales subdivisiones de la agnosia,
conocidas como la aperceptiva, que es cuando el paciente no logra identificar un objeto ya que
es incapaz de formar una representacion estable o un percepto; y la asociativa, cuando hay un
percepto normal pero atribuir una identidad con significado resulta imposible para los pacientes;
la siguiente tabla incluye estas subdivisiones ademas de otros tipos de agnosias y sus principales
caracteristicas, resaltadas por autores como, Ardila y Osotrsoky, 2012; Kolb y Wishaw, 2006
(tabla 4).

Tabla 4

Tipos de agnosias

Agnosias Caracteristicas

Agnosia para objetos  Imposibilidad de reconocer los objetos de forma inmediata y
sintética, por lo que hay incapacidad de atribuir un
significado a los objetos.

Agnosia para el color ~ Trastorno en el reconocimiento inmediato de colores,

presentando una dificultad para entender la significacion de
los colores en relacion con los objetos.

Agnosia aperceptiva Incapacidad para reconocer diferencias que distinguen dos
objetos similares y para la reconstruccion mental de formas
visuales.

Agnosia asociativa Incapacidad para relacionar formas con objetos.

Prosopagnosia Perturbacion en el reconocimiento visual de caras.

Agnosia auditiva Incapacidad para identificar sonidos verbales y/o no
verbales.

Asomatognosia Las variedades de asomatognosias son la anosognosia

inconciencia o negacion de la enfermedad; anosodiaforia,
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indiferencia ante la anefermedad; autopagnosia, incapacidad
para localizar y nombrar partes del cuerpo; y asimbolia para
el dolor que es la ausencia de reacciones normales al dolor.

Existen diferentes clasificaciones, no obstante se utilizaron las mas comunes dentro
del diagndéstico neuropsicolégico.

Pese a los distintas clasificaciones, la agnosia visual, segun Pefia (2007) no es el Unico
trastorno del reconocimiento y procesamiento visual que hay que tener en cuenta en un estudio
neuropsicoldgico, se requiere conocer otras afecciones, como la ceguera cortical, la doble
hemianopsia, la ceguera histérica y la ceguera disimulada. La ceguera cortical designa una
destruccion de la corteza visual en areas estriadas que comprenden la cisura calcarina y la cara
interna del 16bulo occipital. En la doble hemianopsia sélo el paciente tiene vision macular y por
tanto, vision central. La ceguera histérica consiste de la indiferencia del paciente ante la
incapacidad visual sin llegar a la agnosognosia (incapacidad de percibir el déficit o entender la
enfermedad). La ceguera simulada, se caracteriza por un sindrome parecido al de Munchhausen,
en el cual, los pacientes crean dolencias para asumir el papel de enfermo.

Apraxias

La apraxia es un trastorno caracterizado por pérdida del movimiento habil sin que éste sea
consecuencia de una debilidad, incapacidad para moverse, del tono muscular, posturas
anormales, deterioro intelectual, mala comprension o algin otro trastorno del movimiento como
el temblor (Kolb y Wishaw, 2006). Heilman, especificamente la define como: “la incapacidad
para ejecutar de manera apropiada un movimientos diestro aprendido”. Debido a que la apraxia
no forma una entidad anatomoclinica, la apraxia se subdivide en diversos tipos, los cuales,
tienen un substrato neuroldgico diferente (Lima, 2003).

Para autores como Carlson (1996), existen cuatro tipos principales de apraxias: la apraxia de
las extremidades, refiere a problemas con el movimiento de brazos, manos y dedos. La apraxia
oral, implica problemas con los movimientos de los musculos necesarios para hablar. La apraxia
gréfica, refiere a un tipo especifico de deficiencia en la escritura; y la apraxia de construccion,
consiste en una dificultad para dibujar o construir objetos. Sin embargo, la tabla 5, describe las
particularidades de los diferentes tipos de aparaxias que han clasificado los siguientes autores:
Ardilay Ostrosky, 2012; De Renzi, 1989; Heécaen, 1977; Nogales et al., 2005.

Tabla s

Tipos de apraxias

Apraxia ideatoria Ausencia de representacion mental precisa del acto a ejecutar.
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Existe la representacién mental correcta de los movimientos
Apraxia ideomotora que componen el acto, pero los musculos encargados de
ejecutarlo no pueden realizarlo.

Se manifiesta en el dibujo por la imposibilidad de establecer

Apraxia constructiva . . -
relaciones espaciales correctas entre los elementos gréaficos.

Disminuciébn o pérdida facultatoria de  disponer

Apraxia de la marcha . . : .
convenientemente las piernas con el fin de caminar.

Capacidad de masticar y tragar, aunque existe dificultad o
incapacidad de realizar movimientos buco-linguo-faciales
cuando se solicita.

Apraxia buco-linguo-
facial

Alteracion en el conocimiento del cuerpo y de su relacién con

Apraxia del vestir A .
los objetos y con el espacio en el cual se desplaza.

Incapacidad de dirigir la mirada a un punto en especifico

Apraxia 6culomotora -
cuando es solicitado.

La clasificacion, es una recopilacion breve de diferentes autores para el diagnostico
neuropsicoldgico

De manera general, se mencionaron los sindromes neuropsicoldgicos de interés en el examen
neuropsicoldgico, demostrando que diferentes signos y sintomas pueden estar relacionados con
alguna lesion cerebral particular. Asimismo, el considerar la gravedad del dafio en cualquiera
de los ya sefialados sindromes, puede establecer un prondstico que facilite tanto al clinico como
al paciente y familiares, las limitaciones y consideraciones en el tratamiento, la posibilidad
laboral del paciente, el tratamiento que debe seguir la familia, asi como guiar y orientar las
perspectivas y posibilidades de la familia y del paciente en relacién con sus actividades y

desempefio en la vida cotidiana.
Estudios de neuroimagen en pacientes con tumores cerebrales.

Desde los afios 70s técnicas innovadoras en neurofisiologia dieron importancia tanto a los
principios de la organizacion cerebral que dejaron a un lado los diagramas rigidos de la
localizacion cerebral como a la significacion del control cortical de la actividad conductual y a
las conexiones intra e interhemisféricas (Ardila y Ostrosky, 1991). En la actualidad, resultados
de estudios como la resonancia magnética funcional en iméagenes (fMRI), electroencefalografia
(EEG) o estudios de magnetoencefalografia (MEG) que evaltan la funcion cerebral, pueden
proporcionar informacidn Gtil y una cantidad tan grande de datos que llega a ser un desafio para

analisis e interpretacion. Una forma de organizar y reducir la cantidad de datos es representar
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el resultado como una red. La teoria de la red moderna se utiliza cada vez mas en la neurociencia
para estudiar los cerebros de sujetos sanos y enfermos (van Straaten & Stam, 2013).

En una revision bibliografica, Sporns (2013) detalla la estructura y funcion de las redes
cerebrales, recalcando que el funcionamiento del cerebro depende de su arquitectura de red.
Menciona que la conectividad estructural del cerebro, también conocida como conectoma,
comprende un mapa completo de las conexiones estructurales del cerebro que forman dindmicas
neuronales o patrones de conectividad funcional y efectiva. La conectividad funcional registra
patrones entre regiones, también conocidas como redes funcionales, mientras que la
conectividad efectiva intenta discernir redes de influencias causales. Asimismo, las redes
cerebrales se pueden derivar de observaciones anatomicas o fisioldgicas, lo que da como
resultado redes estructurales y funcionales, respectivamente.

La conectividad estructural describe las conexiones anatomicas que unen un conjunto de
elementos neuronales, estas conexiones generalmente se refieren a proyecciones de materia
blanca que unen regiones corticales y subcorticales y que pueden ser captadas a través de la
obtencion de imagenes con tensor de difusion (DTI). Por otra parte, la conectividad funcional
generalmente se deriva de observaciones de series de tiempo y describe patrones de
dependencia estadistica entre elementos neurales. Los datos de series de tiempo se pueden
derivar con una variedad de técnicas y pueden medirse con una variedad de métodos de registro
de neuroimagenes o electrofisiologicos: fMRI, EEG y MEG. Las redes funcionales se
desarrollan dentro de las redes estructurales del conectoma mientras el cerebro estd activo
enddgenamente (0 "en reposo™) y en el curso del estimulo o tarea evocada.

Por ejemplo, en investigaciones donde se ha usado DTI en pacientes sanos en estado de
reposo, ha sido posible notar que multiples regiones cerebrales corticales anatomicamente
separadas estan funcionalmente vinculadas entre si formando redes. Estos estudios permiten
contemplar regiones que muestran un comportamiento cerebral sincronizado con alto nivel de
conectividad funcional durante el descanso formando las llamadas redes en estado de reposo,
por sus siglas en inglés (RSN) (Lowe, Dzemidzic, Lurito, Mathews & Phillips, 2000).

En la investigacion de Van den Heuvel, Mandl, Kahn & Hulshoff (2009) se hizo un analisis
de DT1y fMRI en sujetos sanos en estado de reposo, con el objetivo de examinar y correlacionar
las conexiones estructurales y funcionales. Los resultados mostraron que tractos anatomicos de
materia blanca interconecta redes RSN, lo que confirma que el cerebro no consiste de redes
funcionales completamente independientes y estructuralmente conectadas, por el contrario, es

una red totalmente integrada que indica la existencia de conexiones funcionales y estructurales.
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Con respecto al concepto de integracion, Sporns (2013) la distingue de términos como la
segregacion e influencia. La segregacion (o especializacion) se refiere al grado en que los
elementos de una red forman grupos separados. La integracion se refiere a la capacidad de la
red como un todo para interconectarse e intercambiar informacion, mientras que las medidas de
influencia informan cémo los nodos (elementos neuronales) o bordes (conexiones mutuas)
individuales estan integrados en la red y la medida en que contribuyen a la integridad estructural
y al flujo de informacion de la red.

Desde la perspectiva de una red integrada, se han hecho estudios en lesiones cerebrales
focales, causadas por ejemplo, por apoplejia o tumor cerebral y se ha demostrado que éstas
pueden alterar la morfologia y la funcion de regiones cerebrales alejadas del area de dafio
estructural (Carrera & Tononi, 2014). Por ejemplo, De Baene, Rutten, & Sitskoorn (2017)
usando la tecnologia de grafos exploraron los efectos de la velocidad de crecimiento del tumor
en la topologia de la red funcional del hemisferio contralateral a la lesion. Cabe mencionar que
esta tecnologia, describe y cuantifica las redes al reducirlas a conjuntos abstractos de nodos y
conexiones (van Straaten & Stam, 2013).

Sus resultados, evidenciaron cambios remotos después de un dafio focal tanto a nivel de la
conectividad funcional como a nivel de organizacion cerebral global. Asi mismo, cuando el
dafo se inflige mas lentamente o cuando el tumor es de crecimiento lento, la compresion
funcional y la remodelacion estructural de estas areas parecen ser méas efectivas. Gracias a la
tecnologia de grafos, los autores hallaron notables diferencias, las personas con LGG (glioma
de bajo grado) mostraban una menor segregacion y una mayor integracion en el hemisferio
contralateral a la lesion, a diferencia de las que tenian HGG (glioma de alto grado), es decir,
tenian una menor capacidad de procesamiento de informacién local especializado y una mayor
capacidad de procesamiento de informacién distribuida globalmente en el hemisferio
contralateral.

Los resultados de su investigacion, reafirman la postura de que las lesiones cerebrales focales
pueden alterar la morfologia y la funcion de areas cerebrales remotas, especificamente en areas
contrahemisféricas. Aunque un glioma difiere de otros tumores, investigaciones como estas
aportan un mejor entendimiento en la organizacién funcional de las areas no dafiadas, teniendo
una perspectiva de red sobre los efectos de una lesion focal (De Baene, Rutten, & Sitskoorn,
2017). Referente a esto, Schonberg, Pianka, Hendler, Pasternak & Assaf (2006) afirman que a
pesar que el DTI se ha convertido en una herramienta muy comun para la investigacion de la
arquitectura de la materia blanca, existen limitaciones para delinear la organizaciéon de la

materia blanca en la vecindad de lesiones cerebrales y especialmente en tumores cerebrales;
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verbigracia, el seguimiento de las fibras en las proximidades o dentro de las lesiones se
complica aun mas debido a los cambios en el tejido enfermo, como el elevado contenido de
agua (edema), la compresion del tejido y la degeneracion.

Segun Derks, Reijneveld & Douw (2014) las alteraciones generalizadas en la topologia de
la red se encuentran en pacientes con tumores cerebrales, que se relacionan con sus problemas
cognitivos. Tal es el estudio realizado por Xu et al. (2013) que demostraron la relacién entre las
propiedades modificadas de la red cerebral funcional y el declive del coeficiente intelectual (Cl)
en pacientes LGG. Dentro de sus hallazgos, los centros de red que podrian afectar
significativamente la eficiencia de la red global, se encontraban en la insula derecha y en la
corteza cingulada posterior derecha en los controles sanos, mientras que los pacientes con LGG,
estos centros de red se encontraban en los tdlamos derecho y la corteza cingulada posterior
derecha. Por su parte, Derks et al. (2014) afirman que los pacientes con tumores cerebrales,
independientemente del grado o ubicacion del tumor como es el LGG, el HGG vy el
meningioma, tienen déficits cognitivos con un caracter general.

Con una vision basada en la red cerebral, los autores apoyan la hip6tesis de que una vision
puramente localizacionista de la cogniciéon no logra una comprension completa de los
problemas en pacientes con tumores cerebrales. Los hallazgos, dejaron ver que los déficits se
ubican en los dominios de la atencién, la memoria de trabajo, la velocidad de procesamiento de
la informacion y el funcionamiento ejecutivo. No obstante, los déficits cognitivos generalizados
que experimentan los pacientes con tumores cerebrales se reflejan en alteraciones en la
topologia de red global y local, que dependen tanto de la localizacién, del grado tumoral como
de la frecuencia neurofisioldgica.

En su estudio, explican que una caracteristica de las redes complejas es la arquitectura del
"mundo pequefio”, que fue el primer principio teérico de red que se aplicd al sistema nervioso.
Esta topologia combina alta integracién global con especializacién local y concluyen que las
personas con tumores cerebrales constantemente muestran perturbaciones en la arquitectura del
“mundo pequefio”. La topologia del mundo pequefio se relaciona con el funcionamiento
cognitivo en controles sanos: una longitud de camino anatémica y rs-fMRI més corta se asocia
con un cociente de inteligencia mas alto. En las redes MEG, el aumento de la topologia del
mundo pequefio al tener un mayor agrupamiento también se asocia con un mejor
funcionamiento cognitivo (Li, et al., 2009).

En otro estudio, Bartolomei et al. (2006) usaron MEG con el que demostraron diferencias
entre personas sanas y personas con LGG, HGG y meningiomas. En este Gltimo grupo, se

perdieron conexiones funcionales de banda ancha (0,5-60 Hz), donde la pérdida no se limito al
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area del tumor en si, sino que incluso se observd dentro del hemisferio contralateral. Por otra
parte, en la misma exploracion se corroboro6 la magnitud de las alteraciones cognitivas basadas
en la lateralizacion del tumor ya que las pérdidas fueron mas graves en pacientes con tumores
del lado izquierdo. En cuanto a las conexiones funcionales de banda ancha, la disminucion en
la conectividad se produjo principalmente en las frecuencias mas altas: alfa (9-12 Hz), beta (13-
25 Hz) y gamma (26-60 Hz). Indicando pérdida de comunicacion funcional de alta frecuencia
en todo el cerebro y también a una distancia del tumor.

Contrario a las frecuencias delta (5,0-4 Hz) y theta (4-8 Hz), en las que hubo una mayor
conectividad funcional tanto en los meningiomas como en los gliomas LGG y HGG. Se
concluyd que la disfuncién cognitiva global esta relacionada con la interrupcién de la estructura
de la red. Una mayor agrupacion de bandas delta corresponde a puntuaciones méas bajas de
memoria verbal, mientras que una mayor agrupacion de bandas theta se asocié con un
funcionamiento ejecutivo mas deficiente, por lo que, el aumento de la conectividad de baja
frecuencia puede considerarse un proceso patoldgico, en lugar de ser un mecanismo
compensatorio.

Investigaciones como estas, ademas de relucir que la conectividad funcional y estructural se
encuentran totalmente integradas, permiten comprender que los resultados de una evaluacién
cognitiva, lejos de una perturbacidn asociada a una lesién focal, pueden deberse a una alteracion
tanto a nivel de la conectividad funcional como a nivel de la organizacién global posibilitando
un mayor entendimiento en el tipo de intervencion y tratamiento como soportes para el
prondstico del paciente con tumor cerebral. Los siguientes apartados ahondaran en los cambios
neuropsicoldgicos en pacientes con meningiomas cerebrales, y schwannomas vestibulares, en
donde se abarcaran temas como los tipos de intervencion quirdrgica y sus efectos cognitivos.
Como explica De Baene et al. (2017) los cambios en la topologia de la red, en respuesta a la

reseccion del tumor van de la mano con el resultado cognitivo.
Cambios neurocognoscitivos en pacientes con tumores cerebrales.

Una de las actividades fundamentales del neuropsicélogo clinico, es la evaluacién de las
secuelas cognoscitivas y comportamentales que resultan de patologias cerebrales, considerando
que la finalidad no sélo reside en una busqueda y descripcion de anormalidades asociadas a un
dafo cerebral sino también en un analisis de la topografia y extensién del proceso patoldgico
para posibles intervenciones terapéuticas dentro de la evolucion del paciente, por tal motivo, el

examen neuropsicologico debe repetirse posteriormente en el tiempo. En casos de tumores
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cerebrales es deseable evaluar al paciente antes, después de la reseccion tumoral y realizarlo
también algunos meses después de la recuperacion del trauma quirdrgico (Ardila y Ostrosky,
1991).

En un estudio realizado por Vega (2008) se analizaron a 8 pacientes con meningiomas
supratentoriales, los cuéles fueron evaluados antes y despuées de 38 dias de la intervencion
quirudrgica con la prueba del COGNISTAT y con la Escala de Memoria de Wechsler (forma 1).
Los meningiomas, que tenian un volumen promedio de 59,130 mm3, comprometian areas
corticales pertenecientes a la mayoria de los I6bulos cerebrales a excepcion del 16bulo occipital,
provocando dilatacion ventricular y desplazamiento de las estructuras adyacentes que indicaban
un comprometedor incremento de la presion intracraneal.

Antes de la intervencion quirdrgica en la prueba del COGNISTAT los pacientes presentaron
alteraciones con dafio menor en las areas de memoria audioverbal, cdlculo, razonamiento y un
dafio mayor en habilidades constructivas. En la escala de Memoria de Wechsler, las funciones
relacionadas con memoria a corto plazo, de trabajo, semantica, visual y aprendizaje asociativo
tuvieron un rendimiento menor al 50% del rango promedio. Sin embargo, una vez hecha la
reseccion del tumor, a pesar de apreciarse un cambio favorable, las areas de construccion,
memoria audioverbal y calculo aun se encontraban en el rango de dafio menor en el
COGNISTAT. En la prueba de Wechsler se detectaron cambios favorables en las escalas de
informacion general, orientacion y un ligero incremento en el Coeficiente Mnésico Total, sin
haber un cambio significativo en el resto de las &reas.

Adicionalmente, se hicieron dos correlaciones estadisticas, la primera consistié entre el
volumen del meningioma y el desempefio de cada prueba y la segunda, después de la
intervencion quirdrgica, entre el grado de reseccién de Simpson y el desempefio de cada prueba.
El grado de reseccion, es un sistema de clasificacion propuesto por Donald Simpson en 1957,
con el propodsito de sistematizar el nivel de reseccion de los meningiomas intervenidos
quirdrgicamente. La clasificacion consiste de cinco niveles en el que los tres primeros (I, 1l 'y
I1) implicaban una reseccion completa de la tumoracion, el nivel IV una parcial reseccion y el
nivel V una cirugia descomprensiva o simplemente una biopsia (Yaya, Juan y Guillem, 2008).

Los resultados arrojaron que entre mayor cantidad de tejido tumoral extirpado, es decir
menor grado Simpson, mejor es el desempefio neurocognoscitivo en la prueba del
COGNISTAT y mas alto el coeficiente de memoria en la Escala de Wechsler. En relacion al
tamano del meningioma, el desempefio promedio de los pacientes cuya neoplasia era de tamafio

pequefio fue mejor que en aquellos pacientes con neoplasias de tamafio mas grande (tumores
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medianos y tumores grandes) tanto en el desempefio neurocognoscitivo como en el coeficiente
mnésico.

Es importante resaltar que el tipo de intervencién quirtrgica para la eliminacién del
meningioma puede afectar la calidad de vida del paciente (Derks et al., 2014). En el caso de
radioterapia (RT), investigaciones confirman que interviene negativamente en los procesos de
aprendizaje, memoria e incluso en el proceso de neurogénesis hipocampal debido a la radiacion
para su procedimiento (Byrne, 2005). En una revision acerca de la influencia sobre las funciones
cognitivas de los tratamientos para tumores cerebrales basados en RT, Pérez y Clavel (2011)
centraron los hallazgos en tres aspectos importantes: a) alteraciones cognitivas debidas a la RT,
b) factores de riesgo para el desarrollo de deterioro cognitivo inducido por la RT y c) el tiempo
transcurrido desde la aplicacion de la RT hasta la aparicion de las alteraciones cognitivas.

Segun los autores, los estudios que confirman hallazgos de las Gltimas décadas indican que
las funciones comunmente afectadas son la atencién, la memoria, el aprendizaje, la
psicomotricidad y las funciones ejecutivas. En otro aspecto, se encontro relacion entre la edad
de exposicién y el volumen de radiacion con las secuelas cognitivas; en los pacientes pediatricos
el factor de riesgo mas importante es la edad ya que a menor edad mayor es el riesgo, en cambio,
en los pacientes adultos, mayores de 60 afios, el factor de riesgo clave son las dosis altas de
radiacion. Como ultimo aspecto importante el tiempo transcurrido desde la aplicacion de
radioterapia hasta la aparicion de los déficits cognitivos es de largo plazo, considerando de seis
meses hasta 12 afios.

A diferencia de la RT, Meskal, Gehring, van der Linden, Rutten, & Sitskoorn (2014)
comprobaron una mejoria cognitiva y emocional en pacientes con meningiomas, después de la
extirpacion quirdrgica. Sin embargo, aclaran que estos pacientes se enfrentan a disfunciones en
varios dominios cognitivos, tanto antes como después de los 3 meses de la operacion. También
compararon resultados entre el funcionamiento cognitivo y la ubicacién del tumor
(supratentoriales, infratentoriales y en la convexidad del cerebro) con una breve bateria
computarizada de pruebas neuropsicoldgicas, conocida por sus siglas en inglés como: CNSVS,
que evallUa procesos cognitivos como memoria, velocidad psicomotora, tiempo de reaccion,
atencion compleja, flexibilidad cognitiva, velocidad de procesamiento, funcionamiento
ejecutivo y una evaluacion de la depresion y ansiedad.

De los resultados, los autores comprobaron las alteraciones preoperatorias, en el caso de la
bateria neuropsicologica 47 de 68 pacientes (69%) obtuvieron un puntaje bajo 0 muy bajo en
uno o mas dominios cognitivos. Después de la operacidn, 27 de 62 pacientes (44%) obtuvieron

puntajes dentro de este rango. El rendimiento de la prueba mejoré en todos los dominios
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cognitivos después de la operacion, con la excepcion de la velocidad psicomotora y el tiempo
de reaccion. En la valoracion emocional, por otra parte, los hallazgos indicaron una reduccién
de la ansiedad y depresion después de la cirugia.

Con respecto al funcionamiento cognitivo preoperatorio y la ubicacién del tumor, no se
encontraron diferencias significativas entre los tumores supratentoriales e infratentoriales, entre
la base del craneo, los tumores de la convexidad y los ubicados en la hoz del cerebro, ni en los
tumores localizados en el hemisferio izquierdo o derecho. No obstante en el funcionamiento
cognitivo postoperatorio, solo se encontré una diferencia significativa en el dominio de la
atencion, ya que los pacientes con meningiomas infratentoriales tenian un mejor rendimiento
que aquellos con tumores supratentoriales.

Por ultimo, no se encontraron asociaciones significativas entre la ubicacion del tumor y la
mejoria cognitiva a lo largo del tiempo, resultados que surgieron en la segunda evaluacion
postoperatoria que fue realizada tres meses después de la intervencion. Por otra parte, hay
estudios como el de Krupp et al. (2009) en el que sélo se hizo evaluacion cognitiva
postoperatoria. En los resultados, aparecieron déficits mayores de atencion, inteligencia,
conocimiento verbal, fluidez verbal y habilidad técnica en pacientes de aproximadamente 55
afios de edad, empeorando en pacientes con edad avanzada, en comparacion con los valores
poblacionales normativos.

A diferencia de los meningiomas que crean perturbaciones en dominios cognitivos antes y
después de su tratamiento, los schwannomas vestibulares no los generan sino hasta que han sido
retirados mediante radioterapia o reseccién microquirurgica. Este tipo de gliomas tienen tres
rutas clasicas de acceso quirdrgico: translaberintico, transtemporal y suboccipital. La
intervencion por la via transtemporal ha llamado la atencion de investigadores ya que al acceder
por esta ruta se han notado deficiencias cognitivas en los pacientes y problemas con su calidad
de vida (Schwager, 2011).

El estudio realizado por Minovi et al. (2005) ejemplifica el tipo de intervencion y las secuelas
afectivas y cognitivas. Se hizo un seguimiento de 54 meses en pacientes operados de SV para
evaluar la calidad de vida relacionada con la salud mediante una entrevista clinica y la escala
de depresion de Beck y las funciones mnésicas a través de la escala de memoria Wechsler. Las
pruebas arrojaron que existe una correlacion muy alta entre los hallazgos de la RM
postoperatoria y los datos neuropsicologicos.

De los 41 pacientes operados transtemporalmente un total de 47.5% de los pacientes fueron
diagnosticados con trastorno afectivo y / 0 mnésico. En el seguimiento de MRI (doble ciego),

el 40.5% de estos pacientes tenian lesiones del I6bulo temporal correspondientes al sitio de
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acceso quirurgico. De este subgrupo, 80% tenia trastornos afectivos y cognitivos: 20%
depresion, 60% trastornos mnésicos. A diferencia de los pacientes operados de SV que no tenian
lesiones ya que sélo el 22,7% fueron diagnosticados con deficiencias, 9,1% depresion, 13,6%
trastornos mneésicos.

En este mismo aspecto, en la investigacion de Schick, Greess, Gill, Pauli & Iro (2008)
también se evalud el rendimiento neuropsicoldgico, el estado emocional y la calidad de vida,
después de la eliminacién por la ruta transtemporal del neurinoma del acustico. Especificamente
el abordaje fue una cirugia ampliada de la fosa media, este tipo de aproximacion quirdrgica
proporciona una buena exposicion del canal auditivo interno con la posibilidad de preservar la
funcién auditiva. Sin embargo, la necesidad de elevar el I6bulo temporal utilizando dicho
enfoque extradural conlleva el riesgo de dafiar el tejido cerebral generando gliosis y secuelas
como convulsiones, aparicion de epilepsia o afasia (Gjuric, Wigand, & Wolf, 2001).

A través de los estudios de imagen postoperatoria, se encontrd gliosis (proliferacion de
células gliales en regiones lesionadas del SNC) en el 16bulo temporal en algunos pacientes, lo
que sirvié como comparacion contra aquéllos que no presentaban. En diferentes porcentajes de
pacientes con gliosis, se vieron afectadas las zonas de la circunvolucion temporal inferior, la
circunvolucion temporal medial y la circunvolucion occipitotemporal lateral. Los resultados
arrojaron diferencias significativas entre ambos grupos y entre cirugias realizadas en ambos
hemisferios. Especificamente, en las pruebas del BAT y BT los pacientes con cirugia en el
hemisferio izquierdo, con gliosis particularmente severa, tenian un desempefio pobre que
aquéllos que no presentaban gliosis o que aquellos que la tenian en el hemisferio derecho.

Por otra parte, se encontraron sintomas depresivos, en un porcentaje relativamente pequefio
del grupo de pacientes, los cuales no tuvieron alguna relacion con el grado de gliosis ni con la
ubicacién de esta. Con respecto a los diferentes aspectos psicosociales, los pacientes eran mas
inhibidos, mas inseguros, mas agresivos, mas reservados y mas serios a comparacion del grupo
control (sanos). Al centrarse en las posibles diferencias segun el lado donde se realizé la cirugia,
se encontr6 que los pacientes operados en el lado izquierdo eran mas inhibidos, mas reservados
y mas serios que los operados en el lado derecho (Schick et al., 2008).

En general, muy pocos estudios se han centrado en posibles cambios morfoldgicos y
funcionales del I6bulo temporal después de la cirugia del schwannoma vestibular (Schwager,
2011). Por otra parte hay pocos pacientes con SV que se arriesgan a llevar a cabo el tratamiento
basado en radioterapia 0 reseccion microquirdrgica ya que se corre el riesgo de perder por
completo la audicién del oido afectado (Zarranz, 2003). Investigaciones basadas tanto en el

estudio de schwannomas o0 meningiomas, dejan en claro los efectos de lesiones focales antes y
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después del tratamiento quirdrgico o a base de radioterapia, en el rendimiento cognitivo. No
obstante la localizacion del tumor y el tipo de enfermedad asociada, como es el caso de la NF2,
implica tomar en cuenta el tipo de prondstico del paciente asi como otras alteraciones que
forman parte de la sintomatologia. El siguiente apartado describird el caso de una paciente
diagnosticada con esta enfermedad y las alteraciones cognitivas debidas a los multiples

meningiomas.

Meétodo

Presentacion del caso

KL, paciente con alteraciones neuropsicologicas después de la reseccion de dos
meningiomas por enfermedad de Neurofibromatosis tipo 2

Ficha de identificacion

KL es una mujer de 27 afios de edad, soltera, diestra con 18 afios de escolaridad. Originaria
y residente de Hidalgo en el municipio de Pachuca de Soto, pertenece a una familia nuclear
constituida por sus padres y su hermano mayor, con los que actualmente cohabita. Cuenta con
una licenciatura en Comercio y con una carrera trunca de Mercadotecnia en linea, la cual fue
interrumpida por los sintomas de la enfermedad. Después de suspender sus estudios, se ha
dedicado a participar con algunas tareas del hogar.

Antecedentes heredofamiliares

Padre con Hipertension Arterial Sistélica. Abuela paterna con Insuficiencia Renal Cronica.
Abuelo y primos hermanos, de parte de la familia materna, con Epilepsia.

Antecedentes personales no patolégicos

Habita en casa propia con todos los servicios de urbanizacion. Bafio cada trecer dia, con
cambio de ropa cada tercer dia. Alimentacion adecuada en cantidad y calidad. Suefio irregular
en ocasiones insomnio, de tal manera que acostumbra a levantarse tarde y demorar en iniciar
sus actividades del dia. Niega habitos de alcoholismo, tabaquismo y toxicomania.

Antecedentes personales patoldgicos

Alérgica a amoxicilina, penicilina, naproxeno, paracetamol, incomicina, ambroxol y
ciprofloxacina. No ha recibido anteriormente intervenciones quirurgicas, transfusionales ni
hospitalizaciones. Actualmente padece de gastritis por lo que ha recibido medicamento para
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tratarlo. En la entrevista con los padres, no reportaron alguin trastorno en el desarrollo o
dificultades especificas de aprendizaje (calculo, lecto-escritura y habla).

Padecimiento actual

Clinicamente, los sintomas comenzaron con padecimiento de zumbido y sensacion de
hipoacusia progresiva en el oido derecho, por lo que fue a realizarse estudios de Ootologia en
su residencia de origen. Posteriormente, en el afio 2014, fue remitida al Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia, Manuel Velasco Suérez, en el que se realizaron primeros estudios
de audiometria y RM. Se identificaron lesiones compatibles con multiples meningiomas y
schwannomas vestibulares bilaterales. Los resultados de RM y TC indicaron diagnostico de
NF2.

Repercusiones

Estudios académicos: Los sintomas de la enfermedad y los estudios paraclinicos impidieron
gue KL dedicara tiempo en su formacidn académica con la carrera de mercadotecnia, de manera
que tuvo que suspenderla durante un semestre; en el siguiente ciclo escolar intento reanudarlos,
sin embargo, se le dificultaba poner atencion a las lecturas y manejar adecuadamente la
computadora para acceder a la plataforma en linea o realizar sus tareas, como escribir en el
teclado y recordar los procedimientos para editar un texto.

Dinamica con la familia: En la entrevista, los padres mencionaron un aspecto interesante en
el trato que le han dado a KL, ya que éste ha sido demasiado condescendiente, acentudndose
aun mas después de la intervencion quirurgica. Antes de la cirugia, por ejemplo, KL no
acostumbraba a involucrarse en el orden y limpieza de sus articulos personales; después de la
cirugia, las actividades mas sencillas como cortar un pedazo de carne con un cuchillo y tenedor,
las realizaba su madre. Si bien, son tareas que KL podia realizar sin algun problemay que a sus
padres no aquejaba, denota el tipo de dinamica familiar que han llevado durante afios.

Por otra parte, los padres notaron que los sintomas de la enfermedad y la intervencion
quirdrgica en su hija perjudicaron algunas de sus funciones cognoscitivas, afectando asi, sus
actividades de la vida cotidiana y haciéndola més dependiente para realizarlas. Verbigracia, la
dificultad para manejar el dinero en efectivo (monedas y billetes), que la hacia depender de
alguien mas para realizar alguna compra, ademas del impedimento para leer y comprender
lecturas sencillas, origind que su padre le impartiera clases de matematicas y comprension de
lectura, asi como ejercicios de escritura para mejorar la ortografia.

La profesion de su padre, ya jubilado, consisto en la docencia de educacion primaria; por lo
gue motivado por los recursos con los que contaba para ayudar a su hija, decidid darle clases

dos horas cada dia. Las sesiones, comenzaron con la ensefianza basica de las matematicas, como
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determinar las unidades, decenas y centenas en una cantidad (valor absoluto y relativo) hasta
realizar operaciones escritas de adicion y sustraccion (suma, resta, division y multiplicacion);
en otras ocasiones supervisaba la lectura de KL asi como su comprension realizando preguntas
abiertas escritas y revisando las respuestas. Por otra parte, ambos padres, optaron para que su
hija se integrara mas en las labores domeésticas, desde ayudar a hacer la comida hasta los qué
haceres de limpieza; tareas que no acostumbraba hacer, inclusive antes que manifestara los
primeros sintomas de la enfermedad (tinnitus e hipoacusia). Cabe mencionar también su
compromiso con el érden y limpieza de sus pertenecias y de su area personal (dormitorio).
Con el fin de mantenerse activa, KL comenz0 a asistir a clases de pintura y guitarra, éstas
ultimas junto con su padre, quien practicaba con ella en casa ayudandola a realizar los ejercicios
encomendados en el curso. Es necesario aclarar, que estas actividades comenzaron a realizarse
después de aplicadas las pruebas para la evaluacion neuropsicolégica, aproximadamente 5
meses después de la cirugia; no obstante, se tuvo razon de este dato debido a que KL continuaba
yendo al consultorio para realizar otras tareas y obtener mayor informacion desde un aspecto
mas cualitativo. La ejecucion y el rendimiento de las tareas se detallardn méas adelante, y se
consideraran las clases del padre de KL como un tipo de intervencion que pueda afectar los

resultados en los aspectos de calculo, lectura y escritura.
Estudios paraclinicos.

Tabla 10

Estudios previos a la intervencion quirirgica

Tipo de estudio Fecha Hallazgos

En el interior del atrio ventricular izquierdo se identifica
proceso ocupante de espacio, el cual es isointenso en
diferentes secuencias; con el contraste tiene reforzamiento
intenso y homogéneo, mide 37.89 x 41.74 x 41.64 mm en
sus diametros maximos, mismo que produce edema
perilesional adyacente. Ademas cercano al tentorio hacia
lado izquierdo y supra tentorial se identifica proceso
ocupante de espacio de caracteres similares pero de menor
tamafio. En el ala menor del esfenoides del lado derecho
se identifica otra lesion de caracteres similares pero de
menor tamafio. Los angulos pontocerebelosos son
simétricos y de caracteres normales sin embargo con
aplicacion del medio contraste se logré identificar
contraste reforzamiento en la region coclear derecha y
vestibular, al parecer también en la porcidn laberintica del

RM craneal 28/07/2014
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facial izquierdo. Hay insuficiencia del diafragma de la
silla turca con paso de LCR que adelgaza a la hipdfisis.

Impresion diagnéstica: Neurofibromatosis tipo 2

Figura 18. RM de craneo en corte transversal en secuencia T2, se aprecian los tumores como
regiones hiperintensas. En la primer figura se aprecia con mayor tamafio el schwannnoma del
angulo cerebelopontino en el lado derecho, en las siguiente imagenes el meningioma del atrio
ventricular izquierdo.

Figura 19. En estas iméagenes de corte coronal en secuencia T2, se observa el meningioma del
tentorio o tienda del cerebelo en el hemisferio izquierdo.

Tabla 11
Estudios neurolégicos posteriores a la intervencién quirdrgica de los meningiomas y su evolucion

Tipo de estudio Fecha Hallazgos

Descripcion macroscopica: Para estudio histopatoldgico se
reciben varios e irregulares fragmentos de tejido. Uno de
Biopsia de lesiones 10/12/16 ellos era redondo de tamafio 22 x 20 x 20 mm, era de color
intraventriculares amarillo claro de consistencia media , sélido homogéneo, el
resto de tejido corresponde a varias lesiones de tamafios

variables que en conjunto midieron 52 x 40 x 30mm de color
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IRM de craneo con
contraste

06/01/2017

08/03/2017

11/10/2017

amarillo claro con nddulos blanquecinos firmes sélidos
homogéneos. Se incluye y se procesa todo el material
enviado en 6 capsulas.

Diagnostico:

Lesion intraventricular

Meningioma fibroblastico

Grado | de acuerdo a la OMS

Meningiomas con calcificaciones distroficas

Se compara con estudio de resonancia magnética previo de
fecha 17/07/2016

Se ven cambios postquirdrgicos, con la presencia de
craneotomia parietal izquierda con lecho quirdrgico a nivel
de la encrucijada temporooccipital con trayecto quirdrgico
que alcanza el atrio ventricular ipsilateral, se ven restos
hematicos en los bordes del lecho quirdrgico. Persiste
moderada dilatacion del atrio ventricular izquierdo. También
se ven cambios postquirdrgicos a nivel de la hoja izquierda
del tobillo, nivel donde previamente se observaba proceso
ocupante extraaxial.

Con el contraste se ve realce giral en la corteza cerebelosa
adyacente a la hoja tentorial izquierda, asi como de los
bordes del trayecto quirargico, en posible relacién a cambios
isquémicos postquirdrgicos a este nivel persisten lesiones
nodulares con realce intenso a nivel de los CAls, con mayor
tamafio en el lado derecho.

Impresion diagndstica: Cambios postquirtrgicos recientes
temporooccipitales, el atrio ventricular y hoja del tentorio
izquierdo, sin evidencia de persistencia tumoral demostrable
por este método.

Schwannomas intracaniculares bilaterales en los CAls. Sin
cambios respecto al estudio previo.

No se observa residual tumoral, presenta lesiones dentro del
canal auditivo interno bilaterales, lesion a nivel del ala menor
del esfenoides derecha.

Se revisa RM sin cambios con respecto a la imagen de marzo
2017. Pares craneanos conservados, no signos de
hipertension endocraneana, no signos de lateralizacién
neuroldgica.
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Figura 20. RM de craneo en corte sagital en secuencia T1 después de la reseccion de los dos
meningiomas ubicados en el atrio ventricular y en el tentorio del hemisferio izquierdo.

Tabla 12

Estudios neurootoldgicos y neurooftalmoldgicos de evolucién

Tipo de estudio

Neurootologia

Neurooftalmologia

Fecha

01/08/2017

22/08/2017

Hallazgos

Otoscopia sin alteraciones, no nistagmo evocado o
espontaneo, sin dismetrias o disdococinecias, marcha estable
sin lateropulsién, Romberg y Fukuda negativo. Prueba de
impulso y traccion cefélica negativo.

Audiometria de control sin cambios. En logoaudiometria con
discriminacién de 100% en 40 dB para oido izquierdo
(Previa 100% en 20 dB). Anacusia en oido derecho desde
2016.

Paciente con vision estable pero con defecto campimétrico
gue aumenté de cuadrantanopsia homoénima superior
derecha (enero de 2017) a un defecto hemiandptico que
pudiera corresponder a crecimiento tumoral.

Agudeza visual OD: 20/20
Ol: 20/25
Reflejo corneal OD: +
Ol: +
Reflejos pupilares OD: 4/4
Ol: 4/4
PSC OD: 8/8
Ol: 8/8

Diagnostico: Hemianopsia homoénima derecha congruente
Catarata en el ojo izquierdo
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Para poder comprender el diagnostico de Neurooftalmologia, la figura 21 ilustra diferentes
defectos campimétricos que refieren a una pérdida del campo visual a distinto nivel. Las
pérdidas del campo visual pueden ser indicios de trastornos de la via Optica, la cual, es el
conjunto de estructuras del sistema nervioso que transmiten el estimulo luminoso recogido en
el ojo hasta el cerebro. Dicha via comienza en la retina, continGa en el nervio Optico para pasar
por el quiasma optico, luego por el tracto Optico hasta el nacleo geniculado lateral que transmite
el impulso hasta la corteza visual (Simon, Greenberg y Aminoff, 2010).

Segun Medrano (2007) la cuadrantanopsia es un defecto que abarca un cuadrante del campo
visual que puede ser nasal o temporal y superior o inferior. La hemianopsia, es una afectacion
total de un hemicampo que puede ser temporal, nasal, superior o inferior. En el caso de KL,
ambos defectos se caracterizan por ser homoénimos, lo cual significa que afectan a partes del
campo correspondiente a la misma direccion de la mirada, por tanto, la cuadrantanopsia
homonima superior derecha significa que el cuadrante del campo visual superior derecho se ha
perdido tanto en el ojo izquierdo como en el ojo derecho; la hemianopsia homoénima derecha
también indica que en ambos ojos ha ocurrido la misma deficiencia solo que en este caso se ha

perdido la mitad derecha del campo visual.

Campos visuales

lzquierdo Derecho

— S Temporal  Nasal Nasal Temporal e

geniculado
lateral

__— Radiacién dptica

Lébule occipital
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Figura 21. La pérdida del campo visual depende del lugar en el que las alteraciones
0 dafios se originaron. Los numeros sefialan el defecto campimétrico con la
correspondiente area afectada de la via oOptica. En el caso de la hemianopsia
homoénima derecha que tiene los nimeros 5y 8, hace referencia a que una alteracion
en el tracto dptico (no. 5) o en el area visual, corteza occipital izquierda (no. 8)
puede provocar este defecto. Por su parte, la cuadrantanopsia homénima superior
derecha con el no. 6, indica que el cambio se produjo a nivel del cuerpo geniculado
lateral izquierdo (recuperado de: Simon et al., 2010).

Cabe aclarar que las tareas y pruebas a las que fue sometida KL, se realizaron cuando ella
aun tenia el defecto del cuadrante superior derecho del campo visual, en particular, el tipo de
ejecucion en pruebas que incluian el labor perceptual y visuoespacial como la copia y memoria
de la figura de A. Rey, los cubos de Knox o la subprueba de figuras incompletas del WAIS llI,
se describira mas adelante asi como de otras pruebas que evaluaron diferentes procesos

psicolégicos.

Evaluacion neuropsicoldgica

Es remitida por el departamento de Neurooftalmologia a la Unidad de Cognicién y Conducta
en enero del afio 2017, para evaluacion neuropsicoldgica; con diagnéstico de alexia y agrafia.
Desde entonces, se llevaron a cabo 6 sesiones de evaluacion con una duracion aproximada de
60 a 90 minutos; la cuales se llevaron a cabo en uno de los consultorios del servicio de la
Unidad. El consultorio contaba con las condiciones y mobiliario adecuados para dicha
actividad.

Instrumentos de evaluacion.

Entrevista clinica, COGNISTAT, WAIS-III, Escala Clinica de Memoria de Wechsler,
Aprendizaje Palabras de A. Rey (Test Barcelona), Test de Copia y Reproduccion de Memoria
de figura Compleja de Rey-Osterrieth (Figura A), Test de Boston para el Diagndstico de la
Afasia (formato abreviado), Token Test, Trail Making Test, el Test de Stroop y el Set Test.

Examen mental del estado cognitivo neuroconductual, COGNISTAT: Esta prueba ofrece
informacién breve del estado cognoscitivo. El instrumento fue desarrollado por Kiernan,
Mieller y Langston en 1987. La version en espafiol fue desarrollada con la colaboracién del
Dr. Lépez en 1998. El cual cuenta con una confiabilidad del 90% y una validez del 85%. El
instrumento mide diferentes areas cognoscitivas: nivel de conciencia, orientacion, atencion,

lenguaje (lenguaje espontaneo, comprension, repeticion y nominacion), construccion, memoria,
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calculo y razonamiento (razonamiento anadlogo Y juicio). Cada una de estas areas se evalla a
través de un item o un ensayo con alto grado de dificultad, si el sujeto no logra responder, se
continda la evaluacién con una serie de reactivos adicionales para cada area, los cudles se
presentan en orden progresivo de dificultad. Los puntajes son anotados en la primera pagina en
el gréafico perfil, el que ilustra un modelo global visual de capacidades y disfunciones (Lopez,
Salazar y Morales, 2009).

WAIS-11I: Esta escala de inteligencia fue creada por Wechsler & Kaufman (2001) para
adultos de entre 16 y 89 afios de edad. Aporta un puntaje total, un Cl verbal y un CI ejecutivo.
El Cl verbal incluye pruebas de vocabulario, semejanzas, informacion, comprension, aritmética
y retencion de digitos. EI CI ejecutivo esta integrado por las subpruebas de ordenamiento de
dibujos, figuras incompletas, disefio con cubos, matrices, digitos y simbolos-claves, busqueda
de simbolos y ensamble de objetos. Se puede obtener también un indice de comprension verbal,
un indice de organizacion perceptual, un indice de memoria de trabajo y un indice de velocidad
de procesamiento.

El CI total de esta prueba, tiene una confiabilidad de 90% y una validez de 82% La
puntuacion consiste en puntajes brutos que se asignan a las respuestas segln su correccion y
exactitud en cada subprueba. Deben ser convertidos a puntajes estandar a través de una tabla,
para posteriormente determinar el Cl, en la que se considera la edad del examinado. El tiempo
que demora la aplicacién depende de la capacidad y personalidad del examinado y de la destreza
y préactica del examinador, por lo que puede administrarse en una o dos sesiones. Al obtener el
Cl total, éste puede clasificarse segin su puntuacién, como sefiala la tabla 13:

Tabla 13

Clasificacion de Coeficiente Intelectual de Wechsler

Cl Clasificacion
130 0 més Muy Superior
120-129 Superior
110-119 Normal brillante
90-109 Normal
80-89 Subnormal
70-79 Limitrofe
50-69 Deficiente mental superficial
49-30 Deficiente mental medio
29 0 menos Deficiente mental profundo

65



Escala de Memoria de Wechsler Forma I: La escala de Memoria de Wechsler (WMS) incluye,
subpruebas y puntuaciones compuestas, que buscan medir las funciones de la memoria, usando
estimulos visuales y estimulos auditivos. Estd compuesta de siete subtest: Informacion personal
y actual, orientacion, control mental, memoria légica, retencion de digitos en progresion y
regresion, reproduccion visual y aprendizaje asociado. Para la calificacion de la WMS se
obtienen porcentajes de memoria de cada subtest. Se obtiene el Coeficiente de Memoria
compilando la ejecucion en las siete subpruebas considerando la edad del sujeto. Este
coeficiente de memoria se interpreta de manera similar al coeficiente intelectual de la escala de
inteligencia WAIS, siendo un coeficiente de memoria de 100 el promedio para la edad.

Figura de Rey y Osterrieth (Figura A): El test de copia y de reproduccion de memoria de
figuras geométricas complejas, fue desarrollada por Rey en 1941 y elaborada por Osterrieth en
1944, permite la evaluacion de varios procesos cognoscitivos incluyendo la planeacion,
organizacion de informacién, estrategias de solucion de problemas y habilidades perceptuales,
motoras y de memoria episodica. La aplicacion consiste en que el sujeto copie una figura
congregada de 18 elementos, una vez terminada la reproduccion se dejan pasar 20 minutos para
pedirle al sujeto nuevamente que haga la misma figura con la excepcion de que no podréa ver la
lamina modelo y que dibujara la figura segun el recuerdo que tenga de ella (Rey y Osterrieth,
1980).

Se registra la secuencia en que el sujeto va haciendo la copia de cada elemento de la figura
ya sea con el método de los colores o con el diagrama de flujo. Para la calificacion de esta
prueba, Rey y Osterrieth consideraron la precision y la localizacion para cada uno de los 18
elementos, teniendo una puntuacion maxima directa de 36. Una vez obtenidas tanto las
puntuaciones directas de la copia como de la memoria son transformadas a puntuaciones
centiles. Asi mismo, para la cualificacion los autores proponen criterios de evaluacion para la
copia y la memoria, considerando el tiempo, el tamafio y la estrategia de construccion.

Aprendizaje palabras de A. Rey (test Barcelona): Este test que forma parte de la prueba
Barcelona que tiene una versién mexicana, a partir del afio 1995; evalta la capacidad de
memoria inmediata y aprendizaje. Contiene 10 palabras que deben ser repetidas durante 10
ensayos. La lista de palabras se lee a una velocidad de 1 segundo por palabra. Después de cada
ensayo se solicita al sujeto que diga el mayor numero de palabras recordadas no importando el
orden. Para obtener la curva de aprendizaje se registra la cantidad de palabras evocadas en cada
ensayo. Ademas, se considera tanto el tiempo total de la prueba y las intromisiones (palabras

mencionadas por el sujeto que no forman parte de la lista) (Pefia, 1991; Villa, 1995).
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Test de Boston para el diagndéstico de la afasia: Este instrumento realizado por Goodglass
y Kaplan (1996) permite una evaluacion del lenguaje oral y escrito con referencia especifica a
los sindromes afésicos clasicos. Las subpruebas de lenguaje oral miden fluidez verbal (agilidad
articulatoria, longitud de la frase, prosodia y forma gramatical), habla de exposicion,
comprension auditiva, habilidad para producir frases automaticas, repeticion de palabras y
oraciones, denominacion y presencia de parafasias en el lenguaje. Las subpruebas del lenguaje
escrito miden la lectura oral, la comprension de lectura, el deletreo oral y escrito asi como la
escritura narrativa. La adaptacion espafiola para el test fue realizada por Garcia, Garcia, y
Sanchez (1996).

Token Test: Este instrumento tiene como propoésito evaluar la comprension verbal a partir de
instrucciones, incrementando su complejidad. Fue introducido por De Renzi & Vignolo en
1962, como un instrumento para detectar alteraciones de lenguaje receptivo en aféasicos,
originalmente contenia 62 items, actualmente existen versiones cortas como la que se publico
en 1978 que fue utilizada para esta evaluacién. Esta version contiene 39 items en forma de
instrucciones que son solicitadas verbalmente al sujeto, el cual tiene que realizarlas
manualmente con 20 figuras de colores blanco, negro, amarillo, verde y rojo (4 circulos grandes,
4 circulos pequefios, 4 cuadrados grandes y 4 cuadrados pequefios). La evaluacion va de menor
amayor complejidad y se utiliza un sistema de calificacion que otorga puntos por cada elemento
de la instruccidn correctamente realizado, en donde el puntaje maximo total es de 163 sin hacer
correcciones por edad o por escolaridad.

Trail Making Test: Es una prueba creada por Partington & Leiter en 1949, consta de dos
partes: A y B, la primera, mide habilidades motoras, visoespaciales de busqueda visual y
atencion sostenida, mientras que la segunda implica flexibilidad mental y atencion dividida. La
parte A consiste en una hoja de tamafio carta en la cual se encuentran distribuidos al azar los
namero del 1 al 25. El sujeto debe unir los nimeros con una linea recta continua y en orden
consecutivo creciente lo mas rapido posible.

En la parte B, hay distribuidos al azar nimeros (1-13) y letras (A-L), el sujeto debe unir los
estimulos alternando entre nimeros y letras, respetando el orden numérico ascendente vy el
alfabético. El tiempo de administracion es de 5 minutos aproximadamente. Su calificacion se
obtiene registrando el tiempo empleado en segundos. La cantidad de errores se anota, aunque
solo se considera el tiempo utilizado. Se consideran también los diferentes tipos de errores que
pueden ocurrir en ambas partes, como son los de omision, de orden y de tipo perseverativo. El

test en ambas formas fue validado por Reitan (1958).

67



Test de colores y palabras, Stroop: Esta medicion originalmente fue desarrollada por Stroop
en 1935, evalia la capacidad del sujeto para inhibir una respuesta automatica y para
seleccionarla con base a un criterio arbitrario. La version de Golden (1978) que fue la utilizada
para esta evaluacion, se aplica de los 5 a los 90 afios. Consiste en una Pagina de Palabras con
100 nombres de colores (rojo, verde, azul) impresos en tinta negra, una Pagina de Color con
100 “x” impresas en tinta ya sea roja, verde o azul y una Pagina Color-Palabras con 100 palabras
de la primera pagina (rojo, verde, azul) impresos en colores de la segunda pagina (el color y la
palabra no coinciden). El paciente ve cada hoja y se mueve por columnas leyendo palabras o
nombrando el color de la tinta tan rdpido como sea posible en un tiempo limite (45 segundos).
La prueba da como resultado tres puntajes basados en el nimero de items completados en cada
una de las tres hojas estimulo y un puntaje de interferencia.

Set Test: Fue introducido por primera vez por Isaacs & Akhtar (1972) y propuesto mas tardes
como ayuda en el diagndstico de la demencia en el anciano. Es un test que evalla la fluencia
verbal semantica, la denominacidn por categorias y la memoria semantica. El instrumento tiene
una sensibilidad del 79% y una especificidad del 82%. Es una prueba que consiste en pedirle al
sujeto que diga el mayor numero de palabras posibles en un limite de tiempo de un minuto por
cada serie, son cuatro series en total (colores, animales, frutas y ciudades). Para pasar a la
siguiente serie es necesario que el sujeto haya dicho 10 elementos de la misma sin repetir
ninguno. Para la puntuacion se suma el nimero total de palabras de cada serie. Dentro de la
normalidad se considera mayor o igual que 29 palabras en adultos y mayor o igual que 27
palabras en ancianos. Una cantidad menor respectivamente que va reduciéndose con el paso del

tiempo, sugiere deterioro cognitivo.
Hallazgos clinicos neuropsicologicos.

Debido a que en México no hay estudios reportados de evaluacion neurocognoscitiva
postquirurgica, particularmente de meningiomas en el atrio ventricular izquierdo y en la tienda
del cerebelo (tentorio izquierdo), en pacientes con Neurofibromatosis tipo 2. En el presente
estudio de caso se realiz6 una evaluacién neuropsicoldgica, un mes después de la intervencion
quirdrgica de las ya mencionadas neoplasias, que son consideradas como raras por el tipo de
localizacion. A continuacién se describiran los resultados, que fueron encontrados de las
diferentes pruebas aplicadas, por cada dominio y habilidad cognitiva evaluada (atencion,
gnosias, praxias, memoria y aprendizaje, funciones ejecutivas, lenguaje y habilidades

intelectuales).
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Orientacion y estado de conciencia

Paciente en estado de vigilia, alerta y consciente; con orientacion en espacio y desorientacion
en tiempo: dia, mes y afio. La orientacion en persona y circunstancia se encontraron
conservados. Conocia el nombre de la enfermedad que le habia sido diagnosticada, asi como de
su padecimiento actual y el motivo por el cual fue remitida al area de cognicién y conducta. En
cuanto a la informacidn general, obtenida con datos histéricos y culturales representativos de su
pais, ésta se encontro alterada para el nivel de escolaridad de la paciente, ya que contaba con
una carrera terminada a nivel licenciatura y con una segunda carrera en proceso.

Presentacion y conducta

Paciente que se presenta en el consultorio, acompafiada de su padre, en buenas condiciones
de higiene y con edad aparente igual a la cronoldgica. Se mostr6 colaboradora en la entrevista
y durante la ejecucion de las pruebas. No se apreciaron actitudes agresivas, desinhibidas o
alguna otra que indique incumplimiento de las normas sociales.

Habilidades perceptuales primarias

El examen de campimetria revel6 cuadrantanopsia homénima superior derecha, es decir,
pérdida del campo visual en el cuadrante superior derecho. Lo que indica una lesién en el I6bulo
parietal izquierdo. Por su parte, los resultados del examen de audiometria indicaron hipoacusia
en el oido derecho, esto debido a la localizacion de un meningioma en el I6bulo temporal
izquierdo, como se comprobd en las imégenes de Resonancia Magnética. No obstante, el
seguimiento de los estudios de campimetria posteriormente revelaron hemianopsia homénima
superior derecha y los de otologia, sordera en el oido derecho debido al crecimiento del
schwannoma.

Atencidn y concentracion

La capacidad de atencién inmediata auditiva como se evalud en la subprueba de Retencion
de Digitos del WAIS-III, estd dentro de los limites normales con un span atencional de 6/9
digitos en secuencia progresiva. La atencion visual sostenida, medida por Trail Making Test A,
se encontrd alterada debido al impedimento para focalizar y realizar secuencias de nimeros de
menor a mayor, especialmente en los numeros de dos cifras. Por su parte, la subprueba de
Digitos y simbolos del WAIS-III, clarifica una velocidad de procesamiento reducida. Las
pruebas que exigieron mantener un alto nivel atencional resultaron con bajo puntaje, como en
la atencion ejecutiva evaluada por el Test B del Trail Making Test, en el que se cometieron 15
errores no perseverativos. Por otra parte, la alteracion en la atencion ejecutiva fue notable en el
Test de Stroop, debido a la lentificacion en las respuestas, la dificultad en la focalizacién y la

inhibicidn de los distractores para proporcionar la respuesta correcta.
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El desempefio de KL en las diferentes subpruebas puede relacionarse con una alteracion de
base en la atencion. Present0 alteraciones en la concentracion y severas dificultades para
organizar su atencion, asi como mantenerla enfocada durante una tarea especifica, mas, si ésta
requeria un mayor tiempo; mostré ademas complicaciones para responder a demandas multiples
de unatarea. Por tanto, la atencion sostenida, selectiva y el control atencional se ven implicadas,
correlacionandose con los resultados hallados en la mayoria de las pruebas. No obstante, cabria
la posibilidad de que la lentificacion en el Test de Stroop no se deba meramente a una dificultad
para focalizar o inhibir los distractores, sino a otras complicaciones que podrian estar
relacionadas con la identificacion de colores y también con el acceso al 1éxico, especificamente
con la capacidad para recuperar la palabra al nombrar objetos. Es importante considerar que
cuando se realizé el test de Stroop, KL presentaba cuadrantanopsia homénima superior derecha
y una reciente recuperacion de la operacion postquirdrgica de la zona occipital que involucra el
area visual primaria. Mas adelante en la seccién de discucion e interpretacién de resultados se
analizaran estas alteraciones con mayor detalle.

Habilidades viso-perceptuales (gnosias)

Los primeros dias de evaluacién, aproximadamente dos meses posteriores a la cirujia, la
paciente referia que tenia complicaciones para identificar colores, esta dificultad pudo detectarse
al solicitarle que sefialara colores dentro de la subprueba: discriminacién de palabras del test
de Boston. Particularmente, cuando se le solicitd que sefialara el color marrén sefial6 el color
verde, posteriormente cuando se le pidié que sefialara el verde pudo percatarse que habia
cometido un error anteriormente y rectifico sin ayuda. En el Token test, varias ocasiones
realizaba las instrucciones utilizando un color diferente al que se le habia solicitado,
especificamente con el color amarillo y el color verde. Si los sintomas persistieran podria
hablarse de una agnosia al color, no obstante, pasados cuatro meses después de la cirujia, podia
comparar tonalidades de colores y reconocerlos; podria considerarse importante el hecho de que
haya empezado a asistir a clases de pintura que le ayudaban a identificar los colores sin mayor
dificultad. En otro aspecto, KL mencionaba que confundia los niumeros por letras; por ejemplo,
7 por F o5 por S, y que se veia en la necesidad de escribir sobre su mano el nimero para poder
reconocerlo (grafognosia) y evitar equivocarse.

Funciones psicomotoras (praxias)

Gracias a la entrevista con los familiares y la paciente fue posible saber que no presenta
dificultades para manejar y ubicar correctamente las prendas de ropa en su cuerpo. En el
transcurso de las evaluaciones no se observaron dificultades para iniciar movimientos de

caminar o0 sentarse. Tampoco se detectaron alteraciones en movimientos relacionados con la
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produccién del habla. Por lo anterior es posible concluir que la praxia de la marcha, del vestir y
la praxia bucolinguofacial se mantienen conservadas. A través de la aplicacion y evaluacion de
la subprueba: disefio con cubos del WAIS-111; y la habilidad constructiva del COGNISTAT: se
puede inferir que no hay alteraciones en la praxia construccional (tabla 13).

En la evaluacion de la praxia viso-constructiva, el desarrollo de la figura compleja de Rey-
Osterrieth, se puede concluir que la ubicacion de la copia de la figura, fue adecuada, con las
respectivas separaciones entre los elementos (Figura 22). Ademas es notable la congregacion
total de la figura. Sin embargo, considerando el problema visual de cuadrantanopsia homénima
superior derecha en la paciente, fue posible notar dificultades durante la ejecucion de la copia,
uno de ellos fue el tiempo que tomd para realizarla y otros caracterizados por errores de
precision. La reproduccién de cada unidad es considerablemente mayor al tamafio de la figura
modelo, ademéas de que varios elementos se caracterizaron por tener modificaciones en la
relacién largo ancho (cuadros y rectangulos), otros por la falta de precision al momento de unir
una unidad con otra, lo que arroj6 una puntuacion baja. No obstante, se percibe una orientacion

correcta de los elementos y una utilizacion adecuada de perspectiva (Gestalt).

Tabla 13
COGNISTAT Perfil del estado cognoscitivo

Hora de inicio: 11:00  Hora de término: 12:00  Fecha de aplicacion : 24-01-2017

NDC ORI | ATE LENGUAJE CONST | MEM | CALC | RAZONAMIENTO
COMP | REP | NOM ANALO | JUICIO
8 -6- 12
8 6
PROMEDIO ALERTO | -12- | -(P)7- -(P)6- -P(5)- -11- -(P)4- -(P)6- -(P)5-
-10- 9 3
; P
MENOR /
DARO 4 -4- -4 3 - -4- 3
MODERADO
6 -3- 3 2 -6- -1- -3- 2
SEVERO
4 1 2 5 -2- 0 4 0 2 1
Puntuacién mas \!
baja

Memoria y aprendizaje
a) Memoria verbal
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La memoria inmediata y la curva de aprendizaje, evaluada por la prueba de Aprendizaje de
palabras de A. Rey (test Barcelona), indica poco mantenimiento y evocacion de la informacion
[éxica; con tres intrusiones que se repetian constantemente durante la evaluacion: pantera, planta
y libro (tabla 13). Esto indica que hay insuficiencia en el registro, pero no en la codificacion ya
que tales intrusiones las mantenia a lo largo de la prueba. Cabe mencionar que las intrusiones
pueden indicar algun tipo de asociacion con las palabras originales, por ejemplo, pantera en vez
de gato o planta en vez de bosque. Si bien, es una prueba inclinada a la evaluacion de
aprendizaje, es importante considerar otros defectos para interpretar el tipo de ejecucion dentro
de la prueba, como es la dificultad para acceder a la palabra real y tratar de utilizar sinénimos o
términos que se asemejen con la imagen mental de la palabra; como suele pasar en personas con
anomia.

Por otra parte, el orden de las palabras evocadas sefiala un efecto de primacia pues de los
diez ensayos, ocho se caracterizaron por mencionar las primeras palabras de la lista. Pese a que
la curva fue ascendente; el nimero maximo de palabras que retuvo fue de nueve en el tercer
intento, pero al final mantuvo sélo siete palabras. La curva, por tanto, se caracteriza por tener
picos en los que asciende repentinamente el nimero de palabras evocadas, después de ciertos
ensayos en los que se mantiene la cantidad de éstas, baja considerablemente (Tabla 14). Es
probable que este hecho se relacione con el problema atencional, especificamente en la atencion
ejecutiva pues como se mencion0 anteriormente, también se encontrd dificultad para inhibir las
intrusiones.

Tabla 14
Aprendizaje de palabras de A. Rey (test Barcelona)

Hora de inicio: 11:43 Hora de término: 12:06 Fecha de aplicacion: 24-Ene-2017
ENSAYO 1 2 4 6 7 8 9 10
1. Casa 10 1 1 1 1 7
2. Gato 9 2 ] 2 2 2 1
3. Puente 8 3 4 | /6\] 3 4 4 4 7
4. Noche 7 4 9 4 5 5 5 T
5. Pastel 6 1/ \g 4 3 3 2 // 5 4
6. Mesa 5 )’ N 6
7. Bosque 4 1 3 3 5
8. Mano 3 1 1
9. Pera 2 2 2
10. Aguja 1 4 5 3
B 3 7 10
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Totales 4 5 9 6 6 6 6 5 7 7

La curva del aprendizaje indica poco mantenimiento y evocacion de la informacion de acuerdo a
la edad del sujeto femenino; con tres intrusiones que se repetian constantemente durante la
evaluacion: pantera, planta y libro.

En el aprendizaje y en la memoria asociativa verbal, los resultados arrojados de la subprueba
parejas de palabras del WMS (metal-fierro, bebé-gritos, accidente-obscuridad, norte-sur,
escuela-tienda, rosa-flor, alto-bajo, obedecer-avanzar, fruta-manzana, col-pluma), sefialan una
pobre recuperacion, manteniendo a través de los tres ensayos un promedio de 5/10 asociaciones
de palabras. Es posible notar que las estrategias utilizadas por la paciente para aprender las
palabras, no concuerdan con su nivel de escolaridad ni edad, ya que las palabras por lo general
recuperadas eran las mismas.

b) Memoria visual

La memoria visual inmediata evaluada por el subtest: disefio de dibujos de la Memoria de
Wechsler indica grave alteracion, pues la reproduccion indicaba distorsion en los disefios
abstractos, hallandose error en todas las figuras que se le mostraron durante 10 segundos. En
cuanto a la memoria visual de la figura compleja de Rey-Osterieth, se mostro alterada

obteniendo un resultado equivalente al minimo percentil (Figura 23).

Figura 22. Reproduccion de copia realizadaen  Figura 23. Reproduccién de memoria realizada
7.17' con puntuacion directa de 28 y centil de 1.  en 3.15' con puntuacion directa de 12.5 y centil
de 1.

¢) Memoria logica

En cuanto a la memoria légica, medida por el nimero de ideas evocadas tras leer dos breves
textos, muestra la constante dificultad en recuperar inmediatamente la informacion, ya que de
un promedio total de 23 ideas, se manifestd un promedio de 5.5. Los datos obtenidos muestran
un compromiso general de la memoria, que puede observarse en las puntuaciones bajas que
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obtiene la paciente en este proceso ya que el Coeficiente de Memoria Total fue de 61 ubicandose
en el rango de deficiencia mental superficial. Como aspecto adicional, fue posible notar que KL,
retiene mayor informacion cuando hace una lectura en voz alta que cuando la realiza en silencio.
Sin embargo en la evocacion de frases y textos, solia sustituir datos especificos, como adjetivos
calificativos y adverbios; por ejemplo, “pajaros negros” por pajaros pequefios, en la oracion: La
casa estaba llena de pajaros pequefios que habian entrado por la ventana esta mafiana.
Ubicando principalmente las deficiencias, tanto en la memoria verbal y visual inmediata.

Funciones ejecutivas

La paciente presento dificultades para generar estrategias de solucion de problemas, asi como
para planear una secuencia de acciones. En la prueba de Razonamiento del COGNISTAT, tanto
en juicio como en analogias, obtuvo un puntaje por debajo del promedio estandarizado (tabla
13). Cabe destacar las respuestas de la paciente cuando le eran planteadas situaciones que
involucraban resolucion de problemas a través del juicio y la comprension. Por ejemplo, para la
pregunta: ¢ Qué haria si usted viera a un nifio de cuatro afios jugando con cerillos? Respondié:
“Le digo que es peligroso™; y para la siguiente cuestion: ¢Que haria si se rompiera un tubo de
la cocina y se empezara a inundar? Contesto: “Llamaria al plomero”. Si bien, las respuestas
mas adecuadas consistia en respuestas como: le quito los cerillos, para la primera pregunta y
cierro la llave de paso, para la segunda; no es posible afirmar un severo compromiso en la
capacidad para utilizar estrategias operativas o dificultad para anticipar consecuencias, ya que
las respuestas conllevan un cierto analisis para la resolucion del problema planteado.

Por otra parte, en el test de Inteligencia del WAIS-I1I en la escala de Funciones Ejecutivas,
muestra un bajo resultado en las subpruebas: Busqueda de simbolos y Digitos y simbolos clave,
pertenecientes a la subescala de Velocidad de procesamiento, y en las subpruebas: Figuras
incompletas y Ordenamiento de dibujos de la subescala Organizacion perceptual. Ademas, en
la realizacién de la figura compleja de Rey-Osterrieth fue apreciable notar la dificultad en la
planeacion y ejecucion debido a los errores de precision persistentes, caracterizados por realizar
intersecciones que sobrepasaban los cuatro milimetros de cada elemento de la figura,
cometiendo errores de precision.

Lenguaje

Dentro del lenguaje expresivo oral, el lenguaje espontaneo se encuentra fluido, bien
articulado, no obstante la coherencia de contenido en las oraciones se detecto limitada debido a
omisiones particulares del sintagma nominal. Cuando se le solicito describir qué estaba pasando
en el dibujo que observaba; dentro de la subprueba del COGNISTAT; describio: “Quiere agarrar

el pez para comérselo.” “Un nifio le esta hablando o gritandole diciéndole que no.” “Arbol”. En
74



tales oraciones descriptivas se omite el sujeto, el objeto directo y el articulo (este ultimo para
referir el sustantivo como un sujeto), todas correspondientes al sintagma nominal, Sin embargo,
la paciente sefialaba a los objetos que no eran denominadas, considerando asi una dificultad para
nombrar ciertos elementos del dibujo.

Especificamente en la denominacién de objetos por confrontacion visual ante estimulos
planos de alta frecuencia, se detectaron latencias. En tanto a los estimulos de baja frecuencia
hubo dificultad para denominarlas; tal es el caso de palabras como: ancla, herradura, pulpo y
papalote. En la ejecucion de la subprueba figuras incompletas del WAIS-111, fue més claro este
compromiso ya que la paciente demostraba cual era la pieza faltante sefialandolo, sin embargo,
no podia nombrarlo pues referia que no recordaba el nombre. Aungue recibia ayuda fonética no
podia acceder a la palabra del estimulo visual, como se realizd en la subprueba del
COGNISTAT.

En el lenguaje receptivo, la repeticion de palabras, frases y logatomos se encuentra
conservada; sin deficiencias de articulacion, con un tono de voz, ritmo y melodia adecuados. En
el lenguaje expresivo escrito, KL, escribe con fluidez, empero, en la reproduccion de palabras
de alta y baja frecuencia ante dictado, presenta errores ortograficos y sustitucion de grafemas;
por ejemplo: peresa por pereza, y sustitucion de letras por simbolos, como 5 por S 0 7 por F. En
cuanto al dictado de pseudopalabras, no hay alteracion que evidencie sustitucién u omision de
grafemas. Por otra parte, es necesario destacar que la escritura evaluada en el Test de Boston
mejord a comparacion del primer dia. Si bien, persistian los errores ortograficos en la escritura
espontanea, ante dictado y copia, su letra se distinguia mas legible y estética, ademas de que
desistio de sustituir simbolos por letras.

En cuanto al lenguaje impresivo escrito, se observd una lectura aletargada tanto en frases
como en palabras que previamente le fueron dictadas, de manera que el haber escuchado
previamente la palabra o frase y posteriormente haberla escrito, no bast6 para que la leyera sin
tanta dificultad. Cabe mencionar que en la primera evaluacion fue mas notable esta dificultad.
Se sustituian palabras, especialmente en frases; por ejemplo, en la oracién: Las naranjas crecen
de los arboles, leia: “Las plantas crecen de los arboles ”. Dias después, en la evaluacion del Test
de Boston, disminuy6 dicho defecto pues ya no se presentaban las sustituciones a nivel lexical,
aungue permanecian omisiones de letras en palabras plurales, leyendo “casa” en lugar de casas,
por ejemplo (tabla 14). Dichas mejorias probablemente podian deberse a la 6ptima recuperacion
postquirdrgica.

Por otra parte, la paciente es capaz de diferenciar palabras reales de pseudopalabras. Lee

correctamente palabras abstractas, pseudopalabras y palabras sin acento escrito como corazon
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y calcetin (identificando con dificultad la falla ortografica), aunque en lectura de palabras
irregulares hubo dificultad, verbigracia, leyo “olli-guood” en vez de Hollywood denotando un
problema de conversion grafema-fonema en palabras irregulares. En cuanto a la comprension
de textos ante lectura silenciosa y en voz alta, ésta se encuentra conservada. No obstante, fue
posible observar que en la comprension oral frente a instrucciones con mayor namero de
elementos, habia dificultad para realizarlas. Era necesario repetirlas para una correcta ejecucion.

Lo anterior permite concluir que el trastorno en la comprension depende de una alteracion en
la atencion y por tanto en la memoria de trabajo lo que origina que no se conserve por un tiempo
adecuado las instrucciones y estas se pierdan; provocando que las ejecuciones del paciente no
sean las solicitadas. Adicionalmente, es necesario aclarar que en un analisis profundo en la
resolucion de problemas aritméticos, se observaron dificultades para entender la estructura
l6gico gramatical. Dichas alteraciones inicialmente fueron captadas cuando a KL se le
dificultaba comprender oraciones como el hermano del padre o algunas otras oraciones
caracterizadas por el uso de preposiciones, las cuales manifestaban una relacion espacial entre
objetos o personas (el andlisis se describe mejor en la interpretacion y discusion de resultados).

A razén de que diferentes pruebas fueron aplicadas entre lapsos de dias, fue notable la
mejoria en la ejecucion de la lectura y escritura; probablemente, por la 6ptima recuperacion de
la cirugia. Sin embargo, en las Gltimas evaluaciones (siete meses después de la cirugia) persistia
una lectura lenta y pausada con modesto deterioro en la comprension de la estructura 16gico
gramatical y una escritura con errores ortograficos, tanto espontanea como en copia y dictado,

por tal motivo se considera.

Tabla 14
Test de Boston para el diagnéstico de la afasia (Formato abreviado)
Hora de inicio:  11:15 Hora de término: 12:10 Fecha de aplicacién: 8-
Mar-2017
Percentiles 0O 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
Escala de severidad 0 0 1 1 1 2 3 3 3
Longitud de la
frase
(caracteristicas del 1 2 4 6 ! ! 7 ! !
habla)

Linea melddica

(caracteristicas del 1 2 3 5 5 6 7 7 7
habla)

Forma gramatical

(caracteristicas del 1 2 3 4 5 5 6 6 7
habla)

Fluidez




Habla de
conversacion
exposicion

Comprension
auditiva

Articulacién

Recitado

Repeticion

Denominacion

Parafasia

Lectura

Respuestas
sociales sencillas

Discriminacién de
palabras

Ordenes

Material ideativo
complejo
Agilidad
articulatoria
(caracteristicas del
habla)

Secuencias
automatizadas

Palabras

Oraciones

Respuestas de
denominacion
Denominacion por
categorias
Evaluacion del
perfil del habla

Fonémica
Verbal

Neologistica

De multiples
palabras
Emparejar tipos de
escritura
Emparejar
nlmeros
Emparejar dibujo-
palabra

Lectura de
palabras en voz
alta

Lectura de
oraciones en voz
alta

Comprension de
oraciones en voz
alta

Comprension de
oraciones y
parrafos

27

19

11

16

12

10

12

0O 0 1
2 4 6
7 10 11
2 3 4
7 4 2
6 4 3
2 1 0
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Forma 5 8 10 12 14 14 14

Eleccion de letras 6 15 18 19 20 21 21 21 21

Facilidad motora 5 7 7 13 14 14 14 14 14

Vocabulario 3

basico 0 2 2
Escritura

Fonética regular 0 0 0 0

Palabras

irregulares 0O 0 O 1

comunes

Denominacion

escrita de dibujos 0 0 1 1

Escritura 0 1 4 5

Habilidades Intelectuales

En la escala de Inteligencia Verbal del WAIS-III, califico dentro de un rango por debajo de
la norma (CI Verbal=92). En la Escala Verbal, mostré capacidad de abstraccion (Semejanza,
puntaje normalizado= 9), habilidad notable para definir palabras, (Vocabulario, puntaje
normalizado=12) mostré dificultades para comprender conductas apropiadas que deben
presentarse ante una situacién social (Comprension, puntaje normalizado=10) y limitada
informacion practica y de eventos histdricos y sociales, por ejemplo no respondi6 correctamente
cuéntas semanas hay en un afio, asi como nombrar todos los continentes (Informacion, puntaje
normalizado= 10).

En célculo, presenta una moderada alteracion. No fue capaz de resolver mentalmente
problemas aritméticos de sustraccion: resta y division. Tanto en la prueba de célculo del
COGNISTAT como de Aritmética (puntaje normalizado= 6) en el WAIS-I1I. Sin embargo ante
dictado de més de tres cifras, puede escribir correctamente los nimeros, respetando las unidades,
centenas, decenas y millares. ldentifica el valor de la cantidad numérica asi como su
equivalencia; esto se ve facilitado cuando la cifra la reproduce graficamente o cuando interactta
fisicamente con la cantidad simbolizada (dinero, objetos, etc.).

En la escala de Inteligencia Ejecutiva del WAIS-I11l, el puntaje se ubicé en un rango muy
bajo (CI Ejecucién= 77). Obteniendo una velocidad de procesamiento y organizacién perceptual
disminuidas. En total el Coeficiente Intelectual resulté de 85, encontrdndose moderadamente
por debajo de la norma, ademas de que mantiene conservada la Comprension verbal con
CI=100.
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Tabla 15
Perfil de puntuaciones CI del WAIS-II1

Clv CIE CIT ICV IOP IMT IVP

Suma de puntuaciones g3 32 85 31 23 18 9
escalares
Puntuaciones

o 92 77 85 101 86 75 71
Cl/Indice
Percentiles 30 6 16 53 18 5 3
Intervalos de

. 95% 87-97 72-85 81-89  95-107 80-94 70-83 66-83
confianza 95%

Tabla 16

Puntuaciones escalares de las subpruebas de la Escala Verbal y de Ejecucion del WAIS-111

ESCALAVERBAL ESCALA DE EJECUCION
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Como se logra apreciar en las distintas pruebas que le fueron aplicadas a la paciente, paraciera
gue existen deficiencias en diversas areas cognitivas, particularmente en las funciones
ejecutivas y el control atencional, en la memoria visual y auditiva, asi como en el lenguaje por
dificultades en la escritura, lectura y en la denominacion por cofrontacion visual, es por esto

que se trabajo con demaés tareas para poder estudiar a mayor profundidad los factores que
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originan dichas alteraciones. Se llevaron a cabo ejercicios de resolucién de problemas para
comprender el proceso de calculo aritmético y para estudiar la comprension de la estructura
l6gico gramatical en la paciente; ademas, se realizaron simulaciones con dinero falso, que
dieron a notar aspectos diferentes en el célculo aritmético de las operaciones que las resuletas
por escrito.

El anélisis en el aspecto matematico y de comprension, se realizo debido a que fueron notorias
las fallas en célculo y lenguaje en las pruebas del WAIS, COGNISTAT y Test de Boston.
Respecto a las diversas areas que abarca el lenguaje, estas, se analizaron a través de tareas de
escritura y lectura con diferentes series de palabras; asi mismo, se le solicito a la paciente que
realizara diversos dibujos y que denominara algunos otros con caracteristicas particulares, que
permitieran analizar el proceso de denominacion de objetos ante confrontacion visual. Las
tareas antes mencionadas, seran descritas ampliamente en el apéndice; sin embargo, en el
siguiente apartado, seran rescatadas a razon de proporcionar una interpretacion mas clara y
ejemplificada que describa las funciones cognitivas que fueron evaluadas por las pruebas
neuropscioldgicas, ademas de que seran justificadas por diferentes teorias que son esenciales
para un diagndstico integro.

Interpretacion y discusion de resultados

A lo largo de este trabajo, es posible apreciar que el desarrollo de multiples tumores
cerebrales, incluyendo los meningiomas que son parte de la enfermedad de Neurofibromatosis
tipo 2, causan un deterioro en diferentes funciones cognitivas afectando la calidad de vida del
individuo. Si bien, se trata de una enfermedad de baja incidencia, los meningiomas son
neoplasias benignas que no son inusuales y que sin embargo hay pocos estudios con enfoque
cognoscitivo en donde se realice este tipo de valoracion, particularmente después de la
intervencion quirdrgica. En el presente estudio, se obtuvieron resultados sobre el estado
neuropsicoldgico posterior de la reseccion de meningiomas con localizacién en el atrio
ventricular izquierdo y el tentorio izquierdo del cerebelo, en una paciente mexicana.

Dicha paciente, denominada como KL, fue diagnosticada a los 27 afios de edad de
Neurofibromatosis tipo 2, con multiples meningiomas supratentoriales con localizacion de baja
incidencia y schwannomas vestibulares bilaterales. Recibid intervencion quirtrgica y
posteriormente fue evaluada en la unidad de cognicion y conducta del Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia. Los resultados encontrados en la evaluacion neuropsicologica,

indican varias alteraciones dafiadas de leve a mayor grado despues del tratamiento quirurgico.
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El andlisis de los resultados pretende aportar una mejor comprension de los cambios
neuropsicoldgicos relacionados con lesiones en areas del l6bulo occipital y temporal del
hemisferio izquierdo.

Asi como un mejor entendimiento de la funcion cognitiva a través del andlisis de vias
alteradas que se encontraron en diferentes procesos cognitivos de la paciente como el lenguaje,
la memoria y el calculo y que fueron persistentes en las diferentes pruebas. Si bien el estudio
poblacional realizado por Vega (2008) en México, como uno de los pocos realizados en
pacientes con meningioma cerebral antes y después de la cirugia, indican alteraciones en el
funcionamiento de memoria y célculo, como lo fue en el caso de KL, aunque no se incluyeron
a pacientes con lesiones en el lI6bulo occipital por lo que se encontraron demas alteraciones
relacionadas con procesos visoconstructivos y de razonamiento.

Ademas, la investigacion de Vega, reportd que tales procesos mejoraron después de la
reseccion quirargica por lo que s6lo presentaban un dafio menor; diferente a como se presento
en KL, ya que presentaba dafios de medianos a severos en diversas funciones de la memoria
como lo demostr6 el COGNISTAT y la Memoria de Wechsler. Por otra parte, en la
investigacion realizada por Meskal et al. (2014) que estuvo constituida por una amplia muestra,
todos los pacientes después de la operacidn, tuvieron un mejor rendimiento cognitivo en todos
los dominios evaluados. Sin embargo, en investigaciones posteriores, sefiala que aunque
estudios demuestren una mejoria después del tratamiento quirdrgico, los pacientes siguen
teniendo un rendimiento por debajo de la poblacion normal (Meskal, Gehring, Rutten, &
Sitskoorn, 2016).

De los pocos estudios poblacionales realizados en pacientes con meningiomas, como el de
Krupp et al. (2009) han focalizado sus investigaciones en factores influyentes para la realizacién
de tareas como la edad, teniendo una muestra de pacientes adultos de aproximadamente 55
afios; siendo dificil incluir el caso de KL en alguna investigacion con meningiomas, con edad
similar a la de la paciente. Particularmente, dentro los resultados de las pruebas aplicadas a KL,
se encontraron habilidades y funciones alteradas relacionadas con la escritura, la lectura, la
denominacion por confrontacion visual, la resolucion de problemas aritméticos, la velocidad de
procesamiento, la memoria de trabajo, los procesos intelectuales y diferentes funciones de
atencion y memoria.

Si bien, resultan varios y diferentes dominios, se hizo un analisis mas profundo después de
siete meses de la evaluacion, manteniendo en observacion clinica a la paciente, por lo que fue
posible notar que problemas relacionados al lenguaje, la memoria y el calculo fueron

persistentes y se puntualizaron. A continuacion, se hara un analisis de las ejecuciones realizadas
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por la paciente, relacionadas con problemas de alexia, agrafia, anomia por confrontacion visual
y acalculia; asi como las diversas modalidades de memoria que se encontraron implicadas. Para
esto, se tomaré en cuenta posturas y aportaciones del enfoque cognitivo y psicolingista, que
afirman las conexiones cerebrales a través de redes funcionales, indicando los diferentes
procesos 0 dominios cognoscitivos que se ven implicados cuando una ruta o via se encuentra
alterada.

En otro sentido, también seran consideradas posturas desde el enfoque histérico cultural en
neuropsicologia con el propdsito de obtener una mejor explicacion del dafio implicado y que la
propuesta de intervencion como parte de la presente discusion sea mas completa.
Primeramente, se describiran los problemas de lectura y escritura hallados en la paciente con
su respectivo analisis e interpretacion, posteriormente se describiran las ejecuciones de tareas
que fueron aplicadas independientemente de las pruebas antes mencionadas, con el propésito
de comprender mejor los problemas de resolucion de problemas aritméticos y de denominacion.

Como explica Cuetos (2007), el enfoque cognitivo tiene una serie de modelos funcionales
que permiten conocer las vias que intervienen en procesos de lenguaje. El siguiente diagrama
representa los distintos tipos de almacenes o vias para poder procesar el lengauje oral y escrito
(figura 24):
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Figura 24. Modelo de Cuetos (2011), que ilustra las vias que intervienen en el
lenguaje.

Dentro de las tareas adicionales en la series de palabras irregulares (apéndice A), en KL, son
notables las alteraciones en la via subléxica o fonolodgica, cuando leyo “olligiiood” en vez de
Hollywood o “ipone” en lugar de iPhone, si bien son palabras extranjeras e irregulares, son
palabras que la paciente conocia con anterioridad y que sin embargo desconocio ya que al
leerlas por segunda ocasion y pedirle que seleccionara palabras reales, la paciente no estaba
segura si se trataba de una palabra real, teniendo dificultad en asociarlas al sonido o acento
inglés (véase Tabla 17, apéndice A). El tipo de ejecucion y errores, indican que no hubo una
correcta conversion grafema-fonema, que permitiera transformar cada letra en su
correspondiente sonido aunque no reconociera la palabra. Dichas caracteristicas, también han
estado presentes en algunos pacientes del tipo alexia con agrafia (alexia parieto-temporal), que
tienen dificultades al leer palabras irregulares pero no al leer pseudopalabras (Cuetos, 2007).

En el mismo sentido, en el reconocimiento de palabras reales o no, la paciente tuvo leve
dificultad en identificar algunas palabras, por ejemplo la palabra afgano y eficiente,
considerandolas como pseudopalabras. Primeramente, en la palabra afgano sustituyo la letra a

por la o, ademas menciono que seria correcta si se cambiara la f por la r para convertirse en la
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palabra “érgano”. Lo mismo sucedio con la palabra eficiente, sustituyendo la letra e por la a,
ademas de mencionar que la palabra podria tener un error ortografico, asi en vez de la letra c se
escribiria con s, de este modo: efisiente (véase Tabla 17, apéndice A). Se sabe que la via Iéxica
esta relacionada al area temporal superior izquierda (AB 22), y la via fonoldgica a la zona
frontal inferior izquierda (AB 44 y 45) (Fiez, Balota, Raichle, & Petterson, 1999).

Sin embargo, investigaciones como la de Fiebach, Friederici, Muller & Yves von Cramon
(2002) relacionaron las palabras de baja frecuencia con el area fonoldgica (particularmente las
pseudopalabras fueron relacionadas con el (AB 44) y las palabras de alta frecuencia con el area
Iéxica. Los resultados indicaron que la via Iéxica comienza en la zona occipitotemporal con el
reconocimiento de las palabras, extendiéndose en la circunvolucion fusiforme para acceder al
Iéxico, donde ocurre diferenciacion de palabras y pseudopalabras, hasta terminar por la zona
temporal media izquierda para acceder al significado. La via fonoldgica, por su parte, se
extiende en la zona frontal izquierda (AB 44), en la insula anterior, asi como al tdlamo y ndcleo
caudado.

Particularmente las lesiones de KL segun las imé&genes por RM corresponderian a la zona
occipitotemporal (tienda del cerebelo y atrio ventricular izquierdos) congruentes con posibles
alteraciones en la via léxica, y que como se demuestra en el caso de la paciente, dificulta el
acceso al léxico. Aunque, en el subtest Vocabulario del WAIS-I1I, KL parece no mostrar
perturbacion significativa, es necesario aclarar que esta subprueba consiste en solicirtarle a la
persona mencionar el significado de las palabras. Si bien, dicha tarea consta de un acceso al
Iéxico para definir la palabra solicitada, ésta puede ser explicada a través de varios sinGnimos
o0 ejemplos, sin la restriccion de utilizar palabras elementales para poder entender el concepto
que el paciente otorga. Es importante sefialar que ésta prueba se caracteriza por ser ejecutada
verbalmente y no de manera escrita, sugiriendo por tanto, una conservacion de la via fonoldgica.

Por otra parte, es necesario recalcar la sustitucion de letras en las palabras que cometia la
paciente; como se describio en los ejemplos anteriores. Dicho efecto, relacionado con la
imposibilidad de reconocer palabras de baja frecuencia como reales, podria deberse a una
alteracion visual de base, como es la sustitucion de letras, y que posteriormente para KL son
desconocidas y consideradas como palabras irreales; lo cual, pudo confirmarse en tareas de
escritura, en las que se le solicitaba copiar oraciones o palabras y se omitian o sustituian letras
durante la ejecucion. Estudios como los de Hillis et al. (2001) en pacientes con alexia, muestran
la correlacion existente de diferentes areas en el proceso de lectura. Pese a que se aplicaron

técnicas de imagen de RM (de difusion y perfusion) en tejidos lesionados, las imagenes
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indicaron areas hipoperfundidas, es decir, zonas que recibian suficiente sangre para sobrevivir
pero no para funcionar, las cuales tenian una probabilidad de volver a la normalidad.

Los resultados indicaron que las alteraciones a nivel de léxico visual estaban asociadas con
hipoperfusion a la circunvolucion angular (AB 39) y a la zona temporooccipital (AB 37), las
alteraciones a nivel semantico iban asociadas con hipoperfusion del area de Wernicke (AB 22)
y en menor grado con la circunvolucion supramarginal (AB 40) y zonas temporales (AB 21y
37). Las alteraciones en el 1éxico fonoldgico correlacionaban con la zona temporal posterior
(AB 37) y trastornos en la conversion de grafemas en fonemas con las AB 39 y 40. Esta Gltima
relacién del mecanismo grafema-fonema ha sido ubicada en también en la zona frontal inferior
(AB 44), en un estudio con sujetos sanos (Fiebach et al., 2002). Posiblemente la diferencia de
estas zonas, corresponda a un proceso complicado como segmentar las palabras en letras,
asociarlas con sus respectivos sonidos y ensamblarlas (Cuetos, 2007).

En el caso de las imagenes de RM de KL y los errores de sustitucion y omision en los que
incurre, estos son congruentes con las alteraciones de Iéxico visual y la zona temporooccipital
que Fiebach et al. (2002) expone con pacientes. De la misma forma, la perturbacién del cambio
de grafema a fonema en las palabras irregulares coincide con la misma zona (AB 37), es decir,
la zona temporal posterior. En el mismo sentido y retomando aspectos de la clasificacion clasica
de las alexias; en la alexia occipital o alexia sin agrafia, aunque la agrafia no es evidente, en la
escritura pueden observarse eventuales omisiones y sustituciones de rasgos y letras; asimismo
la escritura espontanea es siempre superior a la escritura por copia, lo cual forma un rasgo
distintivo a este tipo de alexia.

Por otra parte Ardila y Rosselli (2007) sefialan que en muchos pacientes con este tipo de
alexia tienen defectos andmicos leves comparados con las de otras categorias, e incluso menores
que los encontrados para denominar colores, pero de cualquier forma son evidentes (Ardila y
Rosselli, 2007). Refiriendo a este ultimo rasgo, es importante retomar los problemas que
inicialmente tenia la paciente para nombrar e identificar los colores y que fueron obvios en
diferentes pruebas como en el Token Test, confundiendo por ejemplo amarillo por verde y
nominando erréneamente en el Test de Boston el color rojo por café. Aunque con el paso del
tiempo tal deficiencia dejo de ser evidente (4 meses después de la cirugia), probablemente
porque la paciente asistia a cursos de pintura que le ayudaba a asociar los colores con su hombre
correspondiente.

Adicionalmente, la mayoria de los pacientes del tipo alexia occipital, presentan hemianopsia
homonima derecha, en este aspecto, Ardila y Rosselli (2007), afirman que: “Los casos en que

no hay hemianopsia se observan en tumores cerebrales, meningiomas o gliomas. Por el
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contrario, en casos de etiologia vascular (en general, oclusion de la arteria cerebral posterior
izquierda) también hay hemianopsia” (p. 84). Esta afirmacion podria deberse a la rareza de los
casos en que los meningiomas puedan desarrollarse en una zona cercana al I6bulo occipital,
como se presentd en la paciente (meningioma en la tienda del cerebelo). Si bien, algunas de las
peculiaridades propias de la alexia occipital antes mencionadas concuerdan con KL, existen
otras que estan fuera del caso de la paciente y que en la coyuntura de optar por este diagndstico,
seria limitado para una posible intervencion adecuada.

Como menciona Cuetos (2007), uno de los principales problemas de estas clasificaciones,
es que no explica las causas que originan las dificultades ni la variedad de sintomas ya que
pueden existir trastornos muy diferentes bajo un mismo sindrome. Por su parte, Hillis et al.
(2001) apoyan la idea de que tradicionalmente se consideraba que los procesos de lectura eran
dependientes de centros especificos del cerebro, pero a razén de la existencia de pacientes con
sintomas similares y con lesiones en zonas bastante diferentes, es probable que cada proceso se
sustente en redes neuronales que se extienden en zonas mas 0 menos amplias. En cada operacién
cognitiva se ponen en funcionamiento grupos de neuronas que forman una unidad funcional o
red neuronal, por lo que hay redes responsables de cada proceso en la lectura. Asi, hay redes
responsables del reconocimiento visual de las palabras o redes semanticas encargadas de los
significados, entre otras.

Precisamente, el enfoque cognitivo permite conocer qué procesos del sistema de lectura se
encuentran afectados. Por tal motivo y ahondando las particularidades de KL, es importante
mencionar distintas ejecuciones erréneas que se percibieron en otras tareas y que podrian
aportar mas datos que expliquen cual via, en el proceso de lectura, se encuentra alterada.
Verbigracia, en una tarea se le solicit6 a la paciente que leyera en voz alta y definiera una serie
de homéfonos como: ola, tuvo, asia, vello, ora, ablando. De los cuales, para la palabra asia que
refiere al continente, lo ley6 con acento: “asia” muy parecida a la palabra hacia del verbo hacer
y después la definié como una palabra que probablemente refiera a un pais, la palabra ablando,
la defini6 como una palabra proveniente del verbo hablar (Tabla 18, Apéndice A).

Cabe mencionar que estos defectos, segun los familiares de KL, surgieron después de la
intervencion quiriurgica como tratamiento para los meningiomas; por tanto los errores de
ortografia y conversion grafema fonema, no podrian considerarse al menos, como consecuencia
de un mal aprendizaje o una mala ensefianza de reglas ortograficas. Particularmente, en tareas
y actividades de escritura y lectura que solian hacer los familiares como ayuda inmediata

después de la cirugia en KL, pudieron observar estas dificultades que también eran consistentes
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y apreciadas mediante las ejecuciones en las pruebas y tareas adicionales aplicadas en el
hospital.

Lo antes mencionado, que advierte una dificultad para distinguir los significados de las
palabras homdfonas, es decir, las que tienen la misma pronunciacion pero se escriben diferente
y tiene significados diferentes; es una propiedad comun en los pacientes con alexia superficial.
Al leer por la via fonologica recuperan el sonido pero éste no es suficiente para discriminar a
qué significado se refiere. Lo mismo sucedié cuando KL, ley6 “olligliood” e “ipone”, como
anteriormente se describid. Estas ejecuciones, son predominantemente regularizaciones en las
que se trata de aplicar las reglas grafema-fonema. Primeramente, para comprender estos
procesos, autores como Patterson, Marshall & Coltheart, (1985) explican que gracias a
clasificaciones como la alexia de superficie, es que se puede asumir que la lectura se puede
realizar a través de dos procedimientos diferentes.

El procedimiento Iéxico y el no-Iéxico, ambos, requieren del reconocimiento de letras, sin
embargo, posteriormente contintan por rutas diferentes. Especialmente, la ruta Iéxica no sélo
puede activar las representacion léxico ortogréafica de una palabra conocida sino que también
puede activar su significado en el sistema semantico, permitiendo acceder al significado desde
la ortografia. Dicha activacion consigue desplazarse al léxico fonoldgico y lograr una
pronunciacion durante la lectura en voz alta. De tal forma que esta ruta s6lo permite comprender
y leer en voz alta palabras ya conocidas puesto que ya estan almacenadas en el léxico
ortografico aunque sean palabras regulares o irregulares, por lo que, la identificacion de la
secuencia de letras posibilita la activacion del significado y su pronunciacion.

En cambio en la ruta no-Iéxica primero se realiza la segmentacion de las secuencias de letras
en unidades adecuadas que permitan aplicar la regla de conversion grafema-fonema; de este
modo, la ruta permite leer correctamente en voz alta pseudopalabras y palabras regulares.
Ferreres (2008) define como palabra regular aquélla cuya pronunciacion pueda ser derivada por
reglas. En este sentido, la ruta no-1éxica no es indicada para leer palabras irregulares ya que
estan exentas a las reglas de conversion grafema-fonema. En otras palabras, dicha ruta permite
transformar ortografia en fonologia, parte por parte, sin tener acceso directo a la semantica. El
significado solo puede obtenerse por mediacion fonoldgica, de manera similar a cuando se
comprende una palabra oida (Coltheart, 2006).

Dicho lo anterior y como afirma Ferreres (2008), la alexia de superficie ademas de la alexia
fonoldgica, explican los fendmenos antes descritos, a través de modelos de doble ruta.
Particularmente la alexia de superficie ha sido entendida como una alteracion de la ruta léxica

con preservacion de la ruta no-léxica. Por otra parte cabe aclarar, que en el idioma espafiol, este
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modelo de doble ruta ha sido descartado por autores como Ardila (2011), ya que este idioma es
considerado como un idioma transparente que no necesita de la ruta léxica que ha sido descrita
anteriormente. No obstante en el habla hispana se adoptan palabras en inglés que han sido
utilizadas en la vida cotidiana y que utilizan diferentes reglas de intercambio grafema-fonema
(Ferreres, 2008).

A razon de que la via lexical se encuentra formada por tres componentes: el Iéxico visual, el
sistema semantico y el 1éxico fonoldgico, la alexia superficial tiene tres variantes diferentes
(Cuetos, 2007). Las caracteristicas de KL particularmente encajan con aquellas presentes en la
alexia superficial de input, es decir, cuando la lesion afecta al Iéxico visual con mantenimiento
en la ruta no Iéxica. Los pacientes que presentan este tipo de alexia ademas de leer mal las
palabras irregulares, las desconocen; resultando evidente la dificultad para decidir si una
palabra es real o inventada. Adicionalmente existen otras dificultades semejantes, como
reconocer los errores ortograficos. Por ejemplo en la palabra aficién, la paciente afirmaba que
tenia que estar escrita con la letra s en vez de ¢ y acento en la o; la palabra abundancia deberia
de ser cambiada por la letra v, y helicoptero a la que le faltaba el acento escrito.

Si bien, la paciente reconocio faltas ortograficas en los acentos, no pudo hacerlo
correctamente en letras que compartian el mismo sonido como sy ¢, b y v, por ejemplo. En un
ejemplo maés detallado, pudo leer correctamente las palabras a las que se les habia quitado la
tilde y que ley6 adecuadamente como “corazON, canciON, heliCOPtero” (Tabla 17, Apéndice
A). Por otra parte, en una tarea se le solicitd que nombrara la palabra correspondiente luego de
escuchar el deletreo de ésta. En un principio ella formaba una serie de palabras con el deletreo
de cada una de manera oral, después tenia que deletrear la palabra que le era indicada. El primer
gjercicio que consistia en formar palabras deletreadas no logré hacerlo correctamente.

De forma contraria, cuando se le proporcionaron palabras para deletrearlas podia hacerlo sin
problema, aunque cometid escasos errores de sustitucion; por ejemplo, para la palabra siesta
deletred “c-i-e-s-t-a”, indicando los errores ortograficos que se han estado manifestado a lo
largo de las evaluaciones (Tabla 19, Apéndice A). Dichas ejecuciones indican dos aspectos
importantes, el realizar incorrectamente la primera tarea indica que habita un problema Iéxico
ya que no se pueden nombrar las palabras correctamente cuando son deletreadas (Cuetos, 2007).
Por otra parte, al poder deletrear en voz alta adecuadamente, sefiala que la paciente conserva
los codigos escritos del lenguaje (Ardila y Rosselli, 2007). Diferentes alteraciones de lectura,
en KL, indican que la via de acceso mejor conservada es la via fonologica o la ruta no léxica.

Esto se explica mejor porque comete paulatinamente errores correspondientes a la via

semantica, aunque hay escasas excepciones, probablemente por el almacén de palabras y por el
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nivel de escolaridad alta que permitian que accediera a palabras de alta frecuencia aunque
estuvieran mal escritas y pudiera nombrarlas con el acento adecuado. Del mismo modo autores
como Beauvois y Dérouesné (1981), explican que en el caso de la escritura, las modalidades de
ruta léxica y no léxica, asi como la alteracion en una via conllevan a caracteristicas especificas.

De este modo, en KL, la via Iéxica que permite el acceso directo a la seméantica esta afectada,
produciendo errores en la escritura de palabras, a diferencia de la ruta no Iéxica. Por tanto, la
probabilidad de escribir correctamente una palabra depende del grado de predictibilidad de su
ortografia usando procedimientos no Iéxicos, procedimiento de conversion grafema-fonema
(Beauvois y Deérouesné, 1981). Es este mismo sentido, en tareas de copia, dictado y escritura
espontanea, evaluados en el test de Boston, la paciente cometia errores similares; por ejemplo,
en copia escribia “exibiendo” por exhibiendo. En dictado “quezo” por queso y en escritura
espontanea “siya” por silla o0 “travezuras™ por travesuras. Al parecer, dichas palabras fueron
ejecutadas automaticamente por la via fonoldgica; especificamente, el error en el caso de copia
también podria deberse a la baja frecuencia de ésta.

En otras tareas, se pudo apreciar la conservacion de la via no-1éxica, verbigracia, ante dictado
de pseudopalabras y palabras sin sentido, éstas fueron escritas correctamente. Pese a que la
escritura conlleva demas procedimientos para su ejecucion, se puede notar que las
perturbaciones en la via léxica de KL afectan tanto a la escritura y lectura. No obstante, existen
otras dificultades que fueron notorias en la evaluacion y que concuerdan, en parte, con la
localizacion de la lesion occipital y temporal y con las alteraciones en la via léxica. Dichos
problemas se observan en la denominacién ante confrontacion visual, y en la ejecucion de
problemas aritméticos.

Respecto a la denominacién, Ardila y Rosselli (2007) sefialan que los pacientes que
presentan dificultades en la lectura debido al defecto linglistico pueden presentar otros, si el
dafio se extiende al I6bulo occipital, seguramente tendran errores en la denominacion por
confrontacién visual y, en ocasiones, cierta alexia posterior (occipital). Especificamente el
defecto de denominacion presente en la paciente pudo notarse en la subprueba de Nominacion
del COGNISTAT vy en las subpruebas del Test de Boston. La anomia, es definida por Pefia y
Pamies (1995) como la dificultad para encontrar palabras durante la produccion oral, tanto en
el discurso espontaneo como en tareas especificas de denominacion.

El enfoque cognitivo diferencia tres niveles de procesamiento para la produccion oral, el
nivel semantico en el que se activa el significado, el nivel léxico, que recupera la etiqueta
perteneciente al significado que ha sido activado y el nivel fonoldgico que se encarga de

seleccionar los fonemas correspondientes a la etiqueta léxica recuperada (Cuetos, 1998). El
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caso particular de la paciente, se describe por la dificultad en el procesamiento de denominacion
ante objetos (imagenes) de baja frecuencia, como papalote, herradura y ancla, los cuales
describia con su uso particular. Por ejemplo, para el objeto de ancla, KL, mencionaba que ésta
era usada por los barcos y se enterraba en la arena. Para los otros objetos ocurri6 lo mismo y
aunque le fueron proporcionadas ayudas fonologicas, la paciente no accedia al nombre.

En otras tareas relacionadas, especificamente en la subprueba: Denominacion escrita de
dibujos, la paciente cometid errores. De igual forma, tuvo problemas con palabras de baja
frecuencia; por ejemplo, los dibujos de canoa y regadera fueron denominados como “belero” y
“cafetera”, respectivamente. En el subtest, Identificacion de palabras, que exige emparejar
dibujo-palabra; para el dibujo referente a un reloj, escogio la palabra hora, para el dibujo de
prisméticos escogio la palabra telescopio, y para el dibujo de peso escogi6 kilos. En otra
actividad, que fue aplicada dos meses después, se le solicito que realizara oraciones con dibujos,
en donde su elaboracion resultod deficiente puesto que se mostraron los mismos errores; por
ejemplo, ara el dibujo de pantera escribié puma, para el de aguila, buitre, para el dibujo de una
ballena (orca) escribi6 delfin (figura 25).

En otras categorias, se identificd el mismo tipo de error, aunque la actividad consistia en
denominacion verbal. Por ejemplo, para el dibujo de sartén denomind cazuela. Si bien KL puede
clasificar dibujos en categorias (animales, frutas, verduras, utensilios de comida), suele cambiar
la denominacion en aquéllos que poseen la misma funcionalidad o caracteristica general.
Contrario a lo que sucede en los objetos que son de baja frecuencia y que portan alguna forma
o peculiaridad especifica, que hace dificil la asociacidn con algun otro objeto y es cuando en
definitivo la paciente no accede al nombre, tanto por denominacion verbal como escrita (Figura
26, Apéndice B). En otra tarea, se le solicitd a la paciente que siguiera con su dedo el contorno
de diferentes dibujos, para conocer si habia algin problema visual de base, el cual fue
descartado, ya que lo hacia sin algin problema.

Esto también puede comprobarse en la ejecucion de la figura de Rey, en donde no se
identificaron problemas perceptivos visuales significativos. Aunque, relacionado con las zonas
cerebrales dafiadas que KL tiene, Duncan (2003) afirma que las personas con lesiones presentes
en la region occipital y occipitotemporal suelen presentar un deterioro en la velocidad de
procesamiento de la informacion visual, el cual es un aspecto congruente con las deficiencias
de la paciente al ejecutar tareas de organizacion perceptual, que fueron evaluadas en las
subpruebas de Figuras Incompletas y Ordenamiento de Dibujos del WAIS-III, las cuales

tuvieron una puntuacion por debajo de la norma.
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Para un estudio mas detallado, se le pidi6 a la paciente que dibujara diferentes objetos con
su respectivo nombre. La ejecucion Ilamé la atencion debido a que la tarea la desarrolld con
dificultad. Para algunos objetos realiz6 varios ensayos hasta lograr el dibujo solicitado, otros
los realizaba con lentitud. Un dibujo en particular, fue ancla, el cual realiz6 incorrectamente,
ya que el disefio no contenia los elementos caracteristicos que correspondieran a este y que el
objeto pudiera ser reconocido (Figura 27, Apéndice B). En este sentido, retomando la ejecucion
de denominacion oral por confrontacién visual en el COGNISTAT, también KL tuvo dificultad
de denominar la palabra ancla. Ambas dificultades, probablemente puedan deberse porque se
trata de una palabra de baja frecuencia.

Por lo general, durante la ejecucion de la tarea, KL advertia sus errores sin ayuda, los cuales
eran identificados visualmente una vez que realizaba el dibujo; cuando éste era percibido como
incompleto o incorrecto, se efectuaba otro, lo que explica los diferentes ensayos de los objetos.
Estos intentos, también podrian considerarse como una estrategia para organizar los diferentes
elementos de cada objeto y poder congregar la totalidad de éste. Esto puede afirmarse porque
las caracteristicas esenciales de cada objeto eran reproducidas en cada ensayo, como se observo
en los dibujos de la figura 28 (Apéndice B). En otro aspecto, cabe mencionar que ya se tenia
conocimiento de que la paciente asistia a clases de guitarra, de manera que ya se sabia de la
cercania con el instrumento; no obstante, al realizar el dibujo, le costaba trabajo iniciar con el
disefio pues la paciente trataba de recordar la imagen de éste al manifestarlo verbalmente
durante la ejecucion.

Relacionado a esto, Tsvetkova (2000) explica que para nombrar un objeto, es necesario que
primero se reconozca. Para que esto suceda, se debe de comprobar que el modelo interior
coincida con el objeto. De manera que cuando el modelo interno no existe 0 se encuentra
inestable, hay dificultad o imposibilidad para nombrarlo y es cuando se intenta encontrar una
parte esencial que sirva como base e indigue el objeto correcto. Por su parte, Luria (1974),
indica que la imposibilidad para reconocer y establecer los rasgos esenciales en las imagenes
visuales dificulta la eleccion de la palabra especifica y conduce a parafasias verbales, evocando
palabras de la misma categoria semantica.

Esto podria explicar el por qué KL, podia definir el objeto, describirlo y conceptualizarlo en
una situacion de uso sin lograr acceder al 1éxico, aunque recibiera ayuda fonologica. Pese a que
eran notables algunos intercambios denominativos dentro de la misma categoria semantica,
dichas ejecuciones tenian algo en comun, la paciente confundia aquéllos objetos que portaban

caracteristicas visuales similares en su forma o estructura. Por ejemplo, en una tarea, se le pidié
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hacer oraciones escritas, basadas en laminas de diferentes objetos. Una de ellas era de animales,

los cuales nombro erréneamente como se observa en la figura 25.

1. “En el lado oeste de Sudamérica habita el oso cohala, el
puma, ranas, tiburén”.
2. “En el océano atlantico viven los delfines, pingiiinos”.

Figura 25. Ejemplos de animales denominados por otros que tenian caracteristicas
similares (en la estructura de las oraciones se pueden observar faltas de ortografia y
omision de conjunciones, como la palabra y).

Esto podria indicar que conserva los rasgos perceptivo-visuales generales que permiten que
no cometa errores nombrando otros objetos del mismo campo semantico, es decir, que nombre
cuchillo por cuchara o perro por gato. Sin embargo, lo antes dicho, permite considerar las
puntuaciones moderadamente bajas que la paciente obtuvo en las subpruebas del test de Boston,
relacionadas con tareas de emparejar dibujo-palabra y de comprensién auditiva, las cuales,
podrian indicar alguna falla a nivel semantico (véase Apéndice B, para mayor ejemplificacion).

Si bien, la comprension de oraciones y textos (leidos en voz alta y en silencio) evaluados
dentro de la prueba de Boston no se encontraron alteradas, a continuacion se describiran tareas
en las que se estudié con mayor detalle la comprension Idgico-gramatical a través de la
resolucion de problemas aritméticos; considerando por otra parte el bajo rendimiento en tareas
de calculo, como fue en la prueba del WAIS-I11 y del COGNISTAT. Sin embargo antes de
profundizar en la comprension y realizacion de problemas aritméticos, cabe aclarar, las
dificultades de la paciente al resolver operaciones matematicas.

Como fue reportado en los resultados, operaciones de sustraccién eran mas complicadas para

KL que las de adicion. Sumas y multiplicaciones podia realizarlas mentalmente sélo cuando
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consistian de dos sumandos; es decir, dos cantidades, especialmente con cifras pequefias.
Diferente a cuando eran desarrolladas por escrito. Para un mayor analisis, cantidades de
nameros le fueron dictadas con la peticion de que escribiera con letra y posteriormente la cifra
en numero; de igual forma las operaciones le fueron dictadas, no sélo para detectar alguna
complicacion en la escritura de nimeros y simbolos sino también para observar el adecuado
orden de las cifras (unidades con unidades, decenas con decenas, etc.). Sin embargo, no se
detectaron problemas en este sentido sino en la ejecucion de los procesos numéricos.

Por ejemplo, la resolucién de una suma comenzaba a realizarla adecuadamente pero en el
trascurso de su desarrollo ésta continuaba siendo ejecutada como una multiplicacién, lo mismo
podia notarse en las multiplicaciones y restas, las cuales se convertian en sumas y continuaban
siendo resueltas como tal. Dicha sustitucion de signos la hacia en algunas ocasiones;
particularmente cuando las operaciones consistian en nimeros de dos cifras y el error se
percibian solamente cuando se le solicitaba que revisara el resultado. Un segundo intento la
mantenia alerta permitiéndole resolver adecuadamente las operaciones. Por otra parte KL,
manifestd olvidar las tablas de multiplicar a excepcién de la tabla del 8, por lo que tenia que
sumar con los dedos para obtener el producto.

En cuanto a las operaciones de sustraccion, éstas se resolvian mejor cuando eran escritas;
sin embargo, al igual que las operaciones de adicion, se omitian los numeros que se agregaban
o restaban de las decenas. Estos errores, los cometia algunas veces y cuando eran detectados
con ayuda, realizaba la operacion correctamente. Dichas dificultades, también fueron percibidas
por parte de los familiares en actividades de la vida cotidiana que involucraban dinero. Para
ello se estudio el proceso de calculo monetario, utilizando billetes y monedas artificiales, se le
pregunto a la paciente el valor que representaba cada moneda y billete, realizando diferentes
actividades de equivalencias asi como operaciones de adicion y sustraccion.

En esta actividad, se encontraron dificultades durante la resolucién de las operaciones que
eran debidas a confusiones visuales ocasionales; por ejemplo, la moneda de peso era sustituida
por la moneda de dos pesos o el billete de $50 con el de $500, tales errores de tipo visual se
debian a una similitud en forma y color, como era indicado por la paciente; sin embargo,
lograban ser advertidos sin ayuda. Ademas, cabe sefialar que no se trataba de una falla en la
identificacion del valor numérico, ya que era capaz de realizar equivalencias; verbigracia, un
billete de $50 equivale a 5 monedas de 10 pesos, 0 un billete de $20 equivale a 10 monedas de
dos pesos.

Dicho lo anterior, las fallas cometidas por KL en las operaciones, probablemente se deban a

la alteracion tanto en la atencion como en la memoria de trabajo (como se registré en los
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resultados de la pruebas) que impiden mantener el recuerdo del simbolismo de la operacion
matematica, aplicando incorrectamente los principios matematicos y por tanto afectando la
ejecucion de los procesos matematicos. Por otra parte, la espacialidad que se necesita para la
resolucion aritmética, fue estudiada en otras tareas, en las que se le solicitaba que realizara
oraciones relacionando objetos con respecto a su ubicacion, asi como ubicarlos a través de
instrucciones de lateralidad y espacialidad, y utilizar sus manos para realizar algunas
actividades similares. Dichas tareas, fueron realizadas sin problema, sefialando la conservacion
en esta habilidad.

Sin embargo, la resolucion de problemas aritméticos no sélo implica solucionar operaciones
aritméticas, sino también otros procesos como la comprension l6gico gramatical. Como
menciona Luria (1980) la descodificacion del enunciado o el andlisis del enunciado percibido,
es la transformacion del enunciado manifiesto en pensamiento condensado. Este proceso que
lleva desde el discurso hasta el pensamiento, en psicologia se conoce como proceso de
inteleccion o lenguaje comprensivo. De acuerdo con esto, la comprension de las oraciones
complejas subordinadas, las cudles, se construyen con conectivos complejos, fueron
inaccesibles para la paciente. Por ejemplo en la oraciones ¢ Quién es el hermano de la mama?,
¢Quién es el padre del hermano?, requeria de la contextualizacion para su comprension. (¢ Quién
es el hermano de tu mama?).

Para una mejor observacion, se le solicitd a KL resolver diferentes problemas a los aplicados
en el WAIS-III, para los cuales, tenia que repetir el problema planteado y el objetivo principal
de éste, manifestar el desarrollo a realizar exponiendo las operaciones seleccionadas para pasar
a la ejecucidn de la operacion matematica y después rectificar el resultado con el objetivo del
problema. Todo esto, con el fundamento de los recursos necesarios que Luria y Tsvetkova
(1981) sefiala para resolver un problema; los cuales, comienzan con el planteamiento del
objetivo, después se destaca lo mas importante del contenido y posteriormente se obtiene una
base orientadora de la operacion intelectual que permita establecer una hipotesis o una
estrategia de solucién. Una vez obtenida esa estrategia se puede recurrir al desgloce de las
operaciones parciales para obtener un resultado y confrontar este con la condicion inicial del
problema.

A continuacién se ejemplificara la resolucién de algunos problemas aritméticos que KL
desarrollo. Se lee a la paciente el siguiente problema, solicitandole que lo repita después de
escucharlo: En un taller se han despachado 47 laminas de carton y 5 de aluminio ¢cuantas
laminas se han despachado en total? KL inmediatamente dio el resultado diciendo: “serian

52”. Sin embargo, cuando se le pidi6 que repitiera los datos del problema mostré dificultades
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para recordarlo: “En un taller se han despachado 5 ldminas de aluminio... y 5... en el otro no
recuerdo” (Se lee el problema una segunda vez y lo repite sin problema) “Entonces serian 47
mas 5 igual a 52”.

Como se observa, comienza enseguida con la resolucion, en donde la operacién escogida y
los datos numericos fueron acertados, no obstante se le dificulta recordar la informacion de la
que obtuvo dichos datos. Es decir, la oracion sélo le permite ir procesando la operacién pero al
pedirle que repita, realizando una reconstruccion de la estructura l6gico-gramatical se le
dificulta recordar los datos de los que obtuvo el resultado, es hasta la segunda vez que se lee el
problema que puede repetirlo y termina de obtener el dato faltante para realizar nuevamente la
operacion con el resultado que dijo al principio. Después de resolverlo, se le solicita que invente
un problema parecido, a lo cual responde:

“Tenia 5 manzanas y se comieron 4 ;cuantas quedan?... ah pero eso seria resta, entonces
seria: Tenia 5 manzanas y me regalaron 2 ¢;cuantas tengo?... serian siete”. En seguida, se le
preguntd qué operacion realizé afirmando: “una suma, 5 méas 3 igual a 8”. Lo anterior, indica
que no solo olvida los datos que ella misma establecio, sino que se le dificulta reconocer el tipo
de procedimiento matematico, aunque al final, logra realizar el problema adecuadamente.
Respecto a esto, existe un modelo multicomponenete de Baddeley & Hitch (2002) que explica
el fendbmeno de la memoria de trabajo, que se concibe como un sistema que proporciona
almacenamiento temporal y permite la manipulacion de la informacion necesaria para tareas
cognitivas complejas. Luria (1980) indica que las operaciones parciales pueden ser toda una
cadena de eslabones consecutivos que tienen que ser registrados en la memoria de trabajo.

Para autores como Unsworth & Engle (2007), este tipo de memoria, se necesita en el control
de tendencias de respuestas automaticas y en el mantenimiento y recuperacion de informacion
de la memoria de largo plazo. EI mantenimiento, es indispensable para sostener e la nueva
informacién en un estado de actividad, especialmente ante distracciones internas y externas.
Por lo que el sistema esta limitado por la cantidad de informacidn que pueda ser mantenida y
esto depende de que la atencidn no se deje capturar por distractores que hagan perder el acceso
a la tarea que debe realizarse. Estos defectos, precisamente se observan en los siguientes
ejemplos:

Se lee otro problema: Un nifio tiene 12 manzanas. Da algunas. Le quedan 8 ¢Cuantas ha
dado? La paciente solicita que se le vuelva a repetir el problema para que pueda volver a
enunciarlo, después de escucharlo, aunque dice los datos en desorden, logra decir todo el
problema: “Un nifio tiene 12 manzanas... Recuerdo que preguntaste cuanto ha dado... Un nifio

ha dado 12 manzanas y da algunas. Le quedan 8... entonces serian 4 manzanas”. Si bien no
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logra recordar en un principio el objetivo del problema, posteriormente logra ejecutarlo
correctamente. Enseguida se le proporcionan otros problemas méas complejos, en los que se le
solicita que después de repetirlos y resolverlos, explique como llego al resultado final, con el
objetivo de conocer la estrategia seleccionada:

Un muchacho tiene 15 afios, su padre 25 afios mas; su madre 5 afios menos que el padre.
¢ Cuantos afos tienen entre los tres? Al pedirle que lo repita: “Un muchacho... tenia 25 afios...
¢me lo puedes repetir?”” Al proporcionarle nuevamente el enunciado, la paciente no trata de
repetirlo completamente, sino empezar a resolverlo ejecutando la primera operacion: “Un
muchacho 15 su padre 25 mas... 25... seria 25 mas 15... 40 tenia el padre y su madre 35”. Al
preguntarle si recuerda cudl era la pregunta final del problema responde: “creo que cuantos afios
tiene su mama, entonces seria sumar... creo que su mama tenia 5 afios mas... 40 mas 35... 75
en total”. Después se le facilita el problema por escrito y al leerlo correctamente, advierte el
error: “Me falté sumar la de él, entonces seria 90 la respuesta”.

Si bien es un problema con mas datos, y se leyé el problema una segunda vez, la primera
actividad que realizo la paciente no fue repetir el problema sino resolver la primera operacion,
olvidando el objetivo central. Al solicitarle por ultimo que haga un problema parecido al que
resolvié anteriormente, enuncia: “Un nifio tiene 10 afios, su papa tiene 20 y su mama tiene 3
afios menos” Inmediatamente requirié leer el problema para terminar de crearlo: “;Cuantos
suman los tres en total?... Se suma la edad del nifio méas la del papa, méas 5...35. No porque
tiene 5 afios menos que el papa. Entonces serian 10 méas 20 serian 30 entonces tendria 3 afios
menos, ella tendria 17 més 20 seria 37 mas 10 igual a 47”.

Cabe aclarar que para este problema se le facilito utilizar lapiz y papel con el objetivo de
analizar el entendimiento de la estructura l6gico gramatical. Sin embargo, fue notorio que a
pesar de saber la estructura, estrategia y escoger las operaciones indicadas para la resolucion,
los datos fueron diferentes por lo que el resultado se vio alterado. De acuerdo con esto Luria
(1980) afirma lo siguiente:

Quien resuelve el problema ha de retenerlo en la mente y no perder el nexo entre la pregunta

y la condicion del mismo; ha de orientarse en cuanto a esta Gltima e inhibirse de todos los

intentos de efectuar operaciones inmediatas que surgen impulsivamente, sin estar

subordinadas al esquema légico general del problema. Ha de crear un cierto campo interior,
dentro de cuyos limites deben transcurrir todas sus busquedas y operaciones, y no salirse en
ningun caso de los confines del campo légico interno; ha de efectuar las operaciones de

calculo necesarias, sin olvidar el lugar que cada una de ellas ocupa en la estrategia general
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de solucion del problema; finalmente ha de cotejar el resultado obtenido con la condicion

inicial (p. 144).

Ademaés agrega que problemas que se caracterizan por tener eslabones de operaciones o en
los que se necesita resolver ecuaciones previamente para obtener el resultado final, exigen que
el sujeto no sélo encuentre los actos intermedios, sino que también demuestre estabilidad en los
proceso mnésicos, que conserve el encadenamiento de todos las operaciones necesarias que
conforman el algoritmo del problema, ademés de hallar el sistema adecuado de actos entre varias
operaciones.

Tales errores o déficits que impiden la correcta resolucion de problemas fueron
caracteristicos durante la ejecucion de las tareas aritméticas, pues fue posible notar insetabilidad
mnésica en la retencion de informacion, asi como algunos otros problemas atencionales al
resolver ecuaciones matematicas a mano. Especialmente, las fallas atencionales evaluadas en el
TMT vy en el Test de Stroop indicaron alteraciones en la concentracion, es decir, severas
dificultades para organizar la atencion y mantenerla enfocada durante una tarea especifica, mas
si ésta requeria un mayor tiempo. Afectando a la atencion sostenida, selectiva y al control
atencional.

Por su parte Luria (1980) menciona que las afecciones del 16bulo temporal izquierdo del
cerebro, generan que el curso de los procesos mentales productivos resulte perturbado por el
trastorno de la memoria audiodiscursiva. Por ejemplo, si el problema consta de eslabones o
pasos para su resolucidn, la persona con lesidn en esta area, empieza a experimentar dificultades
ya que no es capaz de retener en la memoria de trabajo los pasos o eslabones anteriores; el hilo
de las operaciones logicas se rompe aunque el sentido general de problema y las operaciones
sueltas se mantienen intactas.

Pese a que el procesamiento de comprension no esta del todo conservado, la memoria pudo
apreciarse como la funcién cognitiva clave que impedia la resolucion de problemas aritméticos,
debido al poco mantenimiento y evocacion de la informacion, e insuficiencia en el registro (no
en la codificacion). Adicionalmente la pérdida de informacién adquirida de hace afios, como
son las tablas de multiplicar, las cuales solia hacer automaticamente. Con respecto a estas
alteraciones, Ardila y Ostrosky (1991), afirman que los sindromes propios del dafio izquierdo
estdn mas relacionados con el lenguaje, la actividad verbal, el sistema de lectura, escritura y
calculo.

Los cuales, a excepcion de la actividad verbal, son congruentes con las deficiencias halladas
en la paciente, no obstante y como mencionan van Straaten & Stam (2013), la cognicién se

puede evaluar con una amplia variedad de pruebas y la actividad cerebral también se puede
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medir con una variedad cada vez mayor de técnicas de imagen, pero la verdadera relacion entre
las dos es dificil de establecer, de manera que tratar de adaptar algunas deficiencias de la
paciente con clasificaciones clésicas de alexia, agrafia, anomia y célculo, conducia a
valoraciones limitadas.

Si bien, las perturbaciones antes mencionadas se encuentran en sindromes afasicos, lejos de
ubicar cada falla particular del proceso en una categoria de trastorno, el propoésito estaba
encaminado en entender las rutas o vias alteradas de KL, las cuales resultaron estar afectadas a
nivel del 1éxico que generaban dificultad en la escritura, lectura y denominacion; ademas de un
leve deterioro en la comprension logico-gramatical y procesos de calculo perturbados por
alteraciones en la atencion y memoria de trabajo. Las complicaciones que fueron descritas,
pueden servir para futuros planes de intervencion y rehabilitacion neuropsicoldgica en pacientes
que presenten el mismo cuadro sindrémico.

Los resultados del presente estudio, demuestran la importancia de la evaluacién
neuropsicoldgica, ya que proporcionan el conocimiento sobre el estado del paciente después de
un tratamiento neuroquirurgico. Ademas de que permite una aproximacion para conocer los
procesos de recuperacion funcional. Por tanto, se sugiere un seguimiento clinico que permita
valorar las funciones del paciente aun tiempo después de la primera evaluacion postquirdrgica,
para conocer particularmente el progreso de la enfermedad, el cuadro sindrémico
neuropsicoldgico asi como los procesos de plasticidad neuronal y reorganizacion cerebral,
productos de la extirpacion tumoral.

Respecto a las limitaciones del presente estudio, debido a la falta de evaluacion
prequirdrgica, no fue posible conocer las alteraciones cognitivas afectadas por la presencia de
meningiomas ni los cambios cognitivos derivados de la cirugia. De manera que la informacion
diagndstica resulté incompleta para establecer un papel predictor en la neuropsicologia que
pudiera explicar los efectos de la cirugia. Pese a que se realiz6 una entrevista clinica a los
familiares y a la paciente, que facilitd el conocimiento del estado previo al tratamiento
neuroquirargico, la falta de estos datos no permitio que se pudieran realizar comparaciones del
rendimiento cognitivo. Por otra parte, la intervencion expuesta en este trabajo, solo se limité a
la evaluacion neuropsicoldgica debido a la falta de disponibilidad horaria y de lugar ya que la
paciente vivia en otro estado de la republica, lo que complico llevar a cabo una rehabilitacion
adecuada.

Adicionalmente, cabria mencionar la importancia de seguir realizando estudios con respecto
a la participacion neuropsicoldgica en la evaluacién postquirdrgica en pacientes con

meningiomas cerebrales o0 en su caso con diagnéstico de NF2; con el fin de contar con muestras
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mas amplias que faciliten datos representativos en la poblacion mexicana. Asimismo, conocer
datos clinicos del paciente relacionados con los menigniomas u otros tumores que puedan estar
implicados en la Neurofibromatosis tipo 2. En este sentido, considerar variables en cuanto a la
edad, sexo, escolaridad y localizacion con este tipo de neoplasia, puede proporcionar datos para
que la funcion del neuropsicélogo no sélo baste con un prondstico mas completo sino con
participacion en el tratamiento que permita una colaboracién multidisciplinaria.

Dentro de las recomendaciones para las personas con diagnéstico de NF2, se sugiere que se
sopese el prondstico del paciente, ya que el neuropsicélogo clinico no so6lo estaré a expensas de
larecidiva de los meningiomas que podrian aparecer tanto en el mismo sitio como en otras areas
cerebrales, sino de la presencia de los schwannomas vestibulares bilaterales. Los cuales en la
mayoria de los casos, no suelen ser removidos debido a que la radioterapia puede provocar
sordera total, en dado caso de que el paciente no decida retirarlos existe la probabilidad de que
el crecimiento decline la capacidad auditiva. Por otra parte, meningiomas ubicados en el area
esfenoidal, también quedan a expectativa del comportamiento tumoral debido a los riesgos que
implica la reseccion.

Es necesario que el rehabilitador tome en cuenta los sintomas oculares que se presentan en
la enfermedad, como son las cataratas y los hamartomas retinianos, los cuales pueden seguir
desarrollandose afectando gravemente la vision. Tales consideraciones, son necesarias no solo
para las decisiones clinicas en los planes de tratamiento a futuro, sino para acompariar al
paciente en la evolucion de su enfermedad a través de la informacion proporcionada por
técnicas de imagen como RM y TAC con el fin de considerar las expectativas y calidad de vida

del paciente, asi como el soporte psicoeducativo que se pueda brindar a la familia.

Conclusiones

La evaluacion neuropsicolégica postquirurgica en la paciente KL, confirma alteraciones
cognoscitivas en areas de habilidades de lectura, escritura, calculo, anomia, comprensién
I6gico-gramatical, y dominios cognitivos como atencidén y memoria. Tales habilidades se ven
alteradas principalmente en la ruta de acceso al Iéxico generando dificultades en la
denominacion por confrontacion visual, escritura y lectura; asimismo, las alteraciones en la
comprension ldgico-gramatical, en la atencidon ejecutiva y memoria de trabajo originan
impedimento para la resolucion de problemas aritméticos.

Por otra parte, la evaluacion neuropsicolédgica posterior a la reseccion tumoral, subraya la

importancia para determinar el estado neurocognoscitivo del paciente asi como los posibles
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efectos de la intervencion neuroquirdrgica. Mediante el uso de pruebas neuropsicoldgicas
aplicadas a pacientes con NF2 o meningiomas, es posible detectar areas afectadas que en su
mayoria concuerdan con las captadas a través de neuroimagenes como RM y TAC. No obstante,
un analisis del paciente, identificando las rutas alteradas desde una perspectiva de red funcional,
puede proporcionar mayor informacion que explique la razon del por qué diferentes dominios
cognitivos se encuentran alterados en un mismo proceso.

Particularmente, los déficits en la atencion y memoria de trabajo dan cabida para considerar
una posible afectacion en la red de atencion ejecutiva o red atencional anterior,
independientemente de la localizacion tumoral, tales procesos de dominio general son comunes
en pacientes con multiples meningiomas. Dicha informacion puede proporcionar méas datos
para una intervencion de rehabilitacion. Sin embargo, si el neuropsicélogo clinico desea
intervenir con rehabilitacién en el paciente con NF2 debe considerar los signos y sintomas de
la enfermedad, con expectativas de cambios en el plan de intervencion debido a la evolucion de
la enfermedad consistente de pérdida de audicion y visidén a mediano o largo plazo, asi como la
posible recidiva de meningiomas en otras areas o la aparicién de otros tumores, caracteristicos

de la enfermedad.
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Tabla 17

Apéndice A

Lectura y reconocimeitno de palabras y pseudopalabras

Palabra

buja

afgano

hollywood

rosuta

helicoptero

Ejecucién

buja/N
“deberia ser

bruja”

afgano/N
“esta palabra

no existe, a

menos que

sea o6rgano”

olligliood/N
“a menos que
sea
hollywood
pero esta

incorrecta”

rosuta/N
“seria mejor

rosita”

helicoptero/S
“le falta el

acento”

Palabra

eficiéon

nojado

cancion

iPhone

luva

Ejecucién

aficion/N
“Se escribe

cons”

nojado/N

“falta la e”

cancion/S
“le falta el

acento”

ipone/N

lluva/S
“seria la
palabra

Huvia”

Palabra

codima

corazon

abundancia

guepalo

calcetin

Ejecucion

codima/N
“me suena a

tarima”

corazon/S
“Le falta el

acento”

abundancia/N

“se escribe

conv”

cuepalo/N
“realmente es

guepardo”

calcetin/S
“Le falta el

acento”

Despues de leidas las palabras, se le indico a KL que sefialara las palabras que ella considerara
reales y aquéllas que considerara como pseudopalabras o palabras que no pertenecieran al
vocabulario (inexistentes). Las celdas de Ejecucion, contienen tanto el desempefio de la lectura
oral, como la eleccién de KL ante palabras (sefialadas con una S) y pseudoplabras (sefialadas con

una N).



Tabla 18

Palabras homéfonas

Palabra Significado
ola Ola de mar
tuvo Tuvo del verbo tener
asia Esta palabra seria asia con acento del verbo hacer
vello Vello de la mano
ora Ora de orar
ablando Ablando del verbo hablar, comunicar

Se le proporcionaron las palabras escritas a las que se le pedié que otorgara su respectivo significado.

Tabla 19
Formacién de palabras a deletrear y palabras deletreadas

Palabra deletreada Ejecucion Palabra a deletrear Ejecucion
H-A-C-E-R HATER PARQUE P-A-R-Q-U-E
C-H-E-C-A-R TECA SIESTA C-I-E-S-T-A
G-E-R-M-E-N Con segunda HAMBRE H-A-M-B-R-E

repeticion: GERMEN

C-O-R-R-1-E-N-D-O CORIENDO JALAR J-A-L-A-R

Las palabras fueron proporcionadas verbalmente, las palabras podian ser repetidas si asi lo solicitaba
KL.
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Apéndice B

Denominacion de objetos

Figura 26. Asi como ésta lamina se le proporcionaron otras distintas que contenian
objetos utilizados en diferentes contextos, de los cuales primero se le solicitaba que
los denominara y posteriormente que realizara una oracion ubicando el objeto en el
espacio, usando palabras como izquierda, derecha, adelante, enfrente, atras, asi como
oraciones de uso; con el objetivo de comprender si visualmente podia acceder al
significado del objeto (la ldmina era presentada en pantalla completa mediante un
monitor de computadora).

Dibujo de objetos y escritura del nombre correspondiente. Parte |

ancla  puleo

A
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5 b d

‘Wj‘ems Lapa Yo Regvaefd

Figura 27. Los dibujos fueron seleccionados intencionalmente con el fin de conocer
si existia dificultad en palabras de baja o alta frecuencia. Para algunas palabras, se
utilizaron las mismas del COGNISTAT.

Dibujo de objetos y escritura del nombre correspondiente. Parte 1

co 6 &f &
%

\inocolaved

Figura 28. En estos ejemplos, es notable la dificultad de la paciente al expresar en
un inicio, la totalidad del dibujo; sin embargo, en cada ensayo evoca mayor contenido,
manteniendo los rasgos esenciales que caracterizan al objeto.
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