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Resumen

El sindrome de Rasmussen es un padecimiento raro que se presenta predominantemente en la
infancia. Se caracteriza por una atrofia hemisférica y por la presencia de crisis convulsivas, a partir
de este momento hay un incremento importante en la frecuencia y complejidad de las crisis
convulsivas. El tratamiento ideal para este padecimiento es la hemisferectomia funcional, en la que
se reseca el l6bulo temporal y se desconectan ambos hemisferios con una callosotomia. Los
hallazgos neuropsicolégicos han sido poco estudiados; se plantea un deterioro cognoscitivo general
y que las implicaciones cognoscitivas van a estar en funcion del hemisferio que se encuentre
mayormente afectado. Los objetivos del estudio son 1) describir y analizar los procesos
neuropsicologicos de un nifio de 11 afios de edad antes y después de ser sometido a
Hemisferectomia Funcional Derecha y 2) describir y analizar los procesos neuropsicolégicos de dos
nifios con edades de siete y nueve afios de edad con sindrome de Rasmussen después de ser
intervenidos con Hemisferectomia Funcional Derecha e lzquierda respectivamente. Método: Se
evaluaron tres pacientes, todos ellos con diagnostico de sindrome de Rasmussen. Se evalu6 a un
paciente de 11 afios de edad que fue evaluado antes y después de la hemisferectomia funcional
derecha y dos pacientes de siete y nueve afios de edad que fueron evaluados Unicamente después
de la hemisferectomia funcional derecha e izquierda respectivamente. Resultados y conclusiones:
En el paciente 1 con HFD con evaluacion pre y postquirdrgica no se encontraron diferencias
significativas entre ambos momentos; se aprecian alteraciones en gran parte de los procesos
cognoscitivos, sin embargo, las mas evidentes son en habilidades visuoconstructivas y
visuoespaciales, memoria visual y funciones ejecutivas, sintomatologia que se corresponde con el
hemisferio afectado. El paciente 2 con HFD con evaluacién postquirirgica presentd un nivel de
inteligencia que se ubico en el promedio bajo, se observaron deficiencias en la mayoria de los
procesos cognoscitivos a excepcion del lenguaje expresivo y receptivo y mostré alteraciones
importantes en las funciones ejecutivas con marcados signos de inhibicion y euforia, también esta
sintomatologia es compatible con dafio al hemisferio derecho. La paciente 3 con HFI obtuvo un nivel
muy bajo de inteligencia, no obstante, los procesos que se encuentran menos alterados son los que
corresponden al area de razonamiento perceptual; como se espera con las lesiones hemisféricas
izquierdas. En los 3 pacientes se encuentra un deterioro cognitivo general con alteraciones
predominantes que se corresponden con sintomatologia propia del hemisferio afectado.



1. SINDROME DE RASMUSSEN

La maduracion del sistema nervioso es relativamente incesante y se encuentra dictada por el tiempo;
es un proceso complejo en el que intervienen mdltiples factores, bioldgicos, genéticos y ambientales.
El sucesivo desarrollo del cerebro y su apropiado funcionamiento requiere que cada componente se
forme adecuadamente y luego se integre con otros componentes (Kolb y Fantie, 2009). Sin
embargo, cuando se presenta el Sindrome de Rasmussen, el desarrollo del sistema nervioso y las

funciones cognoscitivas de los nifios se ve afectado gravemente.

El sindrome de Rasmussen, fue identificado por primera vez en 1958 en el Instituto Neuroldgico de
Montreal por Theodore Rasmussen, quien describié a tres pacientes con crisis parciales refractarias,
dos de ellos habian padecido procesos infecciosos menores y el otro habia padecido sarampion 4
afios antes de la aparicion de la primera crisis; en los tres pacientes se observé una hemiparesia
progresiva. Los cambios radioldgicos mostraban una atrofia hemisférica importante y la

histopatologia indicaba una encefalitis crénica (Hart y Andermann, 2000).

1.1 Caracteristicas clinicas

El sindrome o encefalopatia de Rasmussen es un padecimiento raro que se presenta en una
frecuencia similar en hombres que en mujeres. En la literatura se han reportado méas de 100 casos,
mientras que en Estados Unidos, los centros de salud reportan uno 6 dos pacientes al afio con este
sindrome. La encefalopatia de Rasmussen se presenta predominantemente en la infancia, la
patologia puede presentarse desde el inicio de la primera década de la vida hasta los 14 afios de
edad. Sin embargo, la edad media en la que se presenta son los 5 afios (Hart y Andermann, 2001,

Thang Day, Eskin, Carney y Bernard, 2000).



El desarrollo del paciente es normal antes del padecimiento, el inicio aparente del sindrome es
marcado por la primera crisis convulsiva. A partir de este momento, hay un incremento importante en
la frecuencia de las crisis epilépticas (Granat, Gobbi y Spreafico, 2003). El 75% de los pacientes
presentan crisis parciales simples motoras y cuando la enfermedad progresa pueden manifestar
crisis parciales complejas, que probablemente se conviertan en crisis Ssecundariamente
generalizadas.

Por su parte, Hart y Andermann (2001), analizan en un estudio a 51 pacientes diagnosticados con
sindrome de Rasmussen, los datos de este estudio fueron recabados a lo largo de 35 afios. Los
autores encontraron que el 50% de las crisis que se observaron en los pacientes fueron crisis
parciales simples motoras, el 30% de los pacientes iniciaron con crisis generalizadas tonico-clénicas

y el 20% de los participantes llegaron al estatus epiléptico con crisis focales.

Lamentablemente, los anticonvulsivos son poco eficaces; pese a que en un inicio se observe
remision en las crisis, inevitablemente las crisis regresan (Thang et al., 2000). Al respecto, Vining
(2006), afirma que el progreso de la enfermedad puede ocurrir rdpidamente, con resultados
devastadores 0 puede ocurrir insidiosamente, con periodos de descanso que eluden a los

tratamientos mas agresivos.

Durante el curso de la enfermedad aparecen diferentes déficits neuroldgicos, como puede ser
hemiparesia, hemianopsia homoénima, pérdida sensorial cortical, entre otros. EI hemicuerpo afectado

dependera del hemisferio dafiado (Granata, 2003).

Thang et al. (2000), indican que puede observarse disartria y déficits del lenguaje si el hemisferio
especializado resulta afectado. Del mismo modo, se sefiala que el curso insidioso y progresivo del

deterioro neuroldgico dificulta conocer con certeza la duracion de la enfermedad.



1.2 Etiologia: hallazgos histopatologicos, neuroimagen y estudios de laboratorio.

A pesar de que aln no se encuentra una explicacion que cubra por completo todas las vertientes del
sindrome de Rasmussen, se han generado varias hipotesis al respecto. Thang et al. (2000),
proponen 3 posibilidades que explican el padecimiento: 1) infeccion cronica persistente, 2) Infeccion
viral aguda resultando en una respuesta local inmune y 3) proceso autoinmune independientemente
de cualquier infeccién conocida.

Hart y Andermann (2001), reportaron que los 51 pacientes descritos con este padecimiento
presentaron una historia de episodios de infecciones inflamatorias por lo menos seis meses antes
del inicio del sindrome; presentaban usualmente enfermedades como influenza, infecciones en vias
respiratorias altas, amigdalitis o malestares gastrointestinales y algunos de ellos, padecieron

neumonias, meningitis o encefalitis.

Desde la descripcion original de Rasmussen, se postuld una posible etiologia viral con base en la
evolucion clinica de los pacientes y los hallazgos histolégicos, que son similares a los observados en
otras encefalitis, pero a pesar de varios estudios epidemioldgicos y virolgicos el papel de la
infeccion viral es todavia cuestionable. Posteriormente, se propusieron los mecanismos autoinmunes
debido a la evidencia patologica de vasculitis cerebral con depdsitos de complejos inmunes,
asociados a bandas oligoclonales en Liquido Cefalorraquideo (LCR) y altos niveles de anticuerpos

antinucleares que fueron encontrados en nifios con sindrome de Rasmussen (Granata, 2003).

La hipétesis de la autoinmunidad ha sido apoyada por varios autores. Caraballo et al. (1998), indican
que se ha demostrado la presencia de anticuerpos contra receptores de glutamato (Glu) R3. Por su
parte, Vining (2006), encontrd que algunos pacientes con sindrome de Rasmussen que presentaban

anticuerpos contra el GIUR3 elevados, mejoraron cuando se sometieron a plasmaféresis, en



consecuencia se postularon teorias para explicar como estos anticuerpos circulantes pudieran ser
los responsables de las anomalias hemisféricas. Por otro lado, se sugirié que en la ultima década, el
foco de interés se ha centrado en el papel de las células T de toxicidad mediada. Esta linea de
investigacion es impulsada por el hecho de que gran parte de las células inflamatorias implicadas en
el sindrome Rasmussen son células T.

Los hallazgos histopatoldgicos en el Sindrome de Rassmussen indican la presencia de linfocitos
perivasculares, nodulos microgliales dispersos en toda la materia gris y blanca, asi como las
meninges engrosadas con infiltracion linfocitica. En etapas posteriores incluyen gliosis difusa y
degeneracion esponjosa. Cabe mencionar que la espongiosis nunca es tan generalizada como en

las encefalopatias espongiformes (Thang et al., 2000; Tobias, et al., 2003; Granata, 2003,).

Pardo et al. (2004), analizaron el tejido cerebral de 45 pacientes sometidos a una hemisferectomia
funcional, los resultados histopatoldgicos fueron divididos en cuatro etapas; la etapa uno se concretd
como la etapa mas temprana de la participacion cortical con discretos focos de células inflamatorias
sin evidencia significativa de lesiones corticales o neuronales. La etapa dos, se defini6 como
patologia cortical intermedia; se observd un aumento en la magnitud de la infiltracion linfocitica
producida, asi como la progresion de las reacciones astroglial y microglial. La etapa tres, muestra
una disminucion significativa de la poblacion neuronal, ya sea en las grandes esferas de actividad o
la distribucion panlaminar. El cerebro en esta etapa mostrd atrofia cortical debido a la pérdida
neuronal marcada. La espongiosis cortical focal se observd en algunas areas corticales. Finalmente,
la etapa cuatro constituyd la destruccion de la corteza cerebral. Se observo vacuolizacion cortical 0

pruebas de la desercion panlaminar.



En lo que respecta a los estudios de imagen, en la resonancia magnética ndclear (RMN), se observa
atrofia progresiva del hemisferio, hiperintensidad central de sustancia blanca y atrofia de los ganglios
basales, particularmente centrada en la cabeza del nicleo caudado (Granata, 2003). Estudios de
tomografia por emisién de positrones (PET) muestran hipometabolismo en todo el hemisferio
afectado, con uno o mas focos de hipermetabolismo que se correlacionan con las crisis convulsivas.
Existe evidencia importante de que el PET y tomografia computarizada por emision de fotones
individuales (SPECT) son herramientas radiologicas sensibles para definir el alcance de la

enfermedad en el sindrome de Rasmussen (Thang et al., 2000).

1.3 Diagnostico

Hart y Andermann (2001), propusieron cuatro caracteristicas clave para el diagndstico del sindrome

de Rassmusen:

1) Es una condicion que se presenta predominantemente en la infancia.

2) Se observa un deterioro progresivo, usualmente incluye hemiparesia y deficit cognoscitivo.
El 50% de los pacientes presentan un deterioro importante al primer afio del inicio de las

crisis, las cuales son de dificil control.

3) Existe evidencia radioldgica que denota atrofia cerebral que generalmente es unilateral.

4) Evidencia histopatologica que sugiere una encefalitis viral, incluye la presencia de linfocitos

perivasculares, microglia, espongiosis y gliosis.

Se puede hacer un adecuado diagndstico del sindrome de Rasmussen cuando se documentan las
tipicas anomalias clinicas y radiolégicas. Sin embargo, la biopsia cerebral puede ser necesaria para

concluir con el diagnostico.



Thang et al. (2000), afirma que el diagndstico diferencial suele realizarse con:

Enfermedades asociadas con epilepsias continuas parciales:

a)

h)

Encefalitis rusa de primavera-verano

Encefalitis subaguda del sarampi6n

Encefalitis por VIH

Miopatia mitocondrial con acidosis lactica y episodios de ictus (MELAS)

Accidentes cerebrovasculares

Sindrome de Leigh

Sindrome de Alpers con cirrosis hepética

Lesiones estructurales del sistema nervioso central (tumores y displasias)

Enfermedades relacionadas con alteraciones hemisféricas:

a)

b)

Trastornos de la migracion neuronal

Sindrome de Sturge-Weber

Hemimegaencefalia

Esclerosis tuberosa

Sindrome de Epilepsia Hemiconvulsion-Hemiplejia (EHH)

Lesiones vasculares congenitas que determinan porencefalia



1.4 Tratamiento farmacoldgico

Los anticonvulsivantes reducen el nimero y gravedad de las crisis parciales durante las etapas
tempranas de la enfermedad. Sin embargo, inevitablemente la epilepsia progresa a pesar de la
combinacién de maltiples anticonvulsivantes. Con tales complicaciones, se ha visto la necesidad de
buscar un tratamiento farmacoldgico coadyuvante. En este sentido y bajo la hipdtesis de una
etiologia viral, se han incluido agentes antivirales. Thang et al. (2000), describen a un joven de 18
afos de edad que fue diagnosticado con sindrome de Rasmussen a los 14 afios. Al paciente le fue
administrado zidovudina y se observd una disminucion importante de las crisis convulsivas. Sobre
esta base, se administrd ganciclovir intravenoso a 4 pacientes con el mismo padecimiento, de los
cuatro pacientes incluidos en el estudio, s6lo un paciente tuvo una clara respuesta al tratamiento.
Desafortunadamente, la recaida ocurre después de un mes de la interrupcion del ganciclovir (Hart y
Andermann, 2001).

Por otro lado, Granata (2003), describe el uso de dexametasona, prednisona y metilprednisona en
diferentes pautas de tratamiento en pacientes con sindrome de Rasmussen, lo que trajo como
resultado un decremento en la frecuencia e intensidad de las crisis. Asimismo, se reporta que el
deterioro cognoscitivo y motor es mas lento si es administrado en etapas tempranas de la
enfermedad. Sin embargo, Thang et al, . (2000), consideran que el uso de corticoides, interferon alfa,
y las inmunoglobulinas, tienen una respuesta favorable transitoria de aproximadamente 20 meses,

después de este tiempo el paciente presenta una intensa recaida.

En lo que respecta a los agentes inmunosupresores, Granata (2003), afirma que el uso de
ciclofosfamida y la azatioprina se ha informado en muy pocos casos y no producen efectos
significativos en la frecuencia de las convulsiones y en el cuadro neuroldgico; no obstante, Vining

(2006), afirma que el tratamiento con inmunoglobulina intravenosa puede estabilizar a los pacientes
7



durante periodos variables de tiempo. Sin embargo, existen efectos secundarios como la meningitis

aseptica y flebitis, por lo que el costo del tratamiento es alto.

Es claro que los tratamientos farmacoldgicos utilizados para el sindrome de Rasmussen son
insuficientes, por lo que se ha recurrido a tratamientos mas invasivos con el objetivo de evitar el
progreso de la enfermedad, con esto se espera la desaparicion de las crisis convulsivas o, en su
defecto, la disminucién de las mismas y con ello mejorar la calidad de vida de los pacientes y de sus

familias.

1.5 Tratamiento quirargico: Hemisferectomia funcional

Se entiende por cirugia de la epilepsia toda intervencion neuroquirdrgica cuyo objetivo primordial sea
aliviar la epilepsia independientemente de que se trate de cirugia de reseccion, desconexion o
estimulacion, y de que exista 0 no una lesion de base. Obviamente, el nivel de complejidad
diagndstica y quirtrgica variara de algunos pacientes a otros, segun el tipo de cirugia, presencia o

no de lesion de base y localizacion de la region epileptogena (Sanchez y Alturarra, 2001).

Actualmente existen mdltiples técnicas neuroquirlrgicas empleadas para tratar la epilepsia; sin
embargo, para el tratamiento del sindrome de Rasmussen, una de las técnicas mas frecuentemente

utilizadas es la hemisferectomia funcional.

La técnica quirGrgica de hemisferectomia fue desarrollada hace algunas décadas para remover
tumores cerebrales que invadian de manera difusa uno de los hemisferios. Hwang, Graveline, Jay y
Hoffman (2001), indican que en 1938, Mckenzie empled esta técnica para aliviar la epilepsia

refractaria en un nifio; posteriormente, en 1950 se publicd una serie de 12 hemisferectomias



anatomicas realizadas en nifios con epilepsia que presentaban hemiplejia y se apreciaron excelentes
resultados. La hemisferectomia consistio en la reseccion de todo el hemisferio afectado junto con el
suministro de sangre a traves de una gran craneotomia, donde los grandes vasos de alimentacion
de los hemisferios se ligaron para posteriormente extraer todo el hemisferio con la preservacion del
talamo ipsilateral. Los riesgos que acomparfiaron este procedimiento quirdrgico fueron hemorragia
intraoperatoria, coagulopatias, hipercalemia e hipotermia y a largo plazo se presentd hemosiderosis
entre el 22% y 33% de los pacientes, lo que resultd de repetidas hemorragias después de la

reseccion de un hemisferio.

Una alternativa para evitar las complicaciones es la técnica de la hemisferectomia funcional, que fue
realizada por primera vez por Rasmussen en 1974. Villemure (2000), describe la técnica original y
detalla algunas de las modificaciones que se han realizado en la implementacion de dicha
intervencion; en este sentido, argumenta que originalmente este procedimiento consistia en cuatro
pasos: 1) realizar una lobectomia temporal, 2) la escision de la convexidad frontoparietal y el tejido
parasagital, 3) desconexion de los I6bulos frontal y parieto-occipital y 4) la remocion de la insula. En
la técnica original, el cuerpo calloso es expuesto desde el rostro al esplenio a través de la remocion
de la convexidad frontoparietal. La callosotomia es realizada dentro del ventriculo, interrumpiendo
las fibras que conectan el l6bulo frontal con el parieto-occipital. Las fibras ipsilaterales, la region
basal del [6bulo frontal y la base parieto-occipital también son interrumpidas, la lobectomia temporal
asi como la remocion de la insula son realizadas para completar la hemisferectomia funcional.
Existen algunas variaciones de la hemisferectomia funcional que difieren en la remocion de las

regiones centrales y todas estan asociadas con la extension de la remocion del I6bulo temporal:



1) La funcionalidad del l6bulo temporal es aislada, removiendo el primer giro temporal de
manera usual, pero ya en la parte mas posterior de la corteza insular, la materia gris y blanca
se aspira. Posteriormente el tallo temporal es seccionado justo por debajo de la corteza
insular para alcanzar el cuerno temporal. El cuerno temporal se abre desde el trigono a la
punta del cuerno temporal. La corteza insular es totalmente descubierta, posteriormente,

empleando la técnica de aspiracion subpial el uncus es removido.

2) La amigdala es extirpada mas superomedialmente hasta el nivel del techo del cuerno

temporal.

3) Se remueve el hipocampo.

Una vez que se realizan estos tres pasos, el I6bulo temporal es funcionalmente aislado y el resto de
la anatomia cerebral es preservada. Cabe mencionar que para llevar de manera adecuada la técnica
de hemisferectomia funcional es necesaria la preservacion de venas y arterias.

En cuanto a los resultados post-operatorios, Vazquez et al. (2008), realizaron un estudio longitudinal
en el que analizan los resultados post-operatorios de 41 pacientes operados con la técnica de
hemisferectomia funcional, seis con hemi-hemisferectomias y dos con hemisferectomias
anatomicas. El 88% de los pacientes no presentaron complicaciones relacionadas con el
procedimiento quirargico, el 4% presentd hematomas y el mismo porcentaje presentd hidrocefalia.
Un paciente evolucioné con encefalitis postoperatoria y un paciente murié por trastornos
hematoldgicos. Los resultados se evaluaron mediante la puntuacion Engel (Engel, et al., 1993),
misma que evalla el tipo y frecuencia de las crisis en pacientes epilépticos; aplicando esta
clasificacion se obtuvo que el 81.6% se encuentran en la clase | Engel, lo que indica que se

encuentran libres de crisis incapacitantes, el 8.2% de los pacientes se encuentran en la clase I, la
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cual sugiere que tienen crisis incapacitantes ocasionales y el 10% de los pacientes se encuentran
entre el nivel lll y IV. El nivel Ill indica mejoria significativa después de la cirugia; es decir, periodos
largos libres de crisis y el nivel IV sefiala que después de la cirugia no hay una mejoria significativa;
de modo que, no hay cambios observables o por el contrario hay un empeoramiento de las crisis.
Los autores concluyen que la hemisferectomia anatomica presenta mas complicaciones post-
operatorias que otras técnicas quirdrgicas. Asimismo, plantea que la hemisferectomia funcional tiene
mejores resultados terapéuticos respecto a la evolucion de la epilepsia, con un indice de

complicaciones sustancialmente menor.

Por otro lado, Comair (2000), realizd un estudio en el que analizaron a 42 pacientes con epilepsia
intratable que fueron sometidos a una hemisferectomia funcional, su andlisis afirma que el 68% de
los pacientes se encuentran libres de crisis y el 12% de ellos presentan crisis muy esporadicamente

y con una intensidad menor a la que presentaban.

Pulsifer et al. (2004), realizaron un estudio longitudinal durante 30 afios, en el que analizaron a 71
pacientes con Sindrome de Rasmussen, displasias y malformaciones arteriovenosas sometidos a
cirugias de hemicorticacion y hemisferectomias. Ademas, analizaron a 31 pacientes con sindrome
de Rasmussen que fueron sometidos a hemisferectomias, 11 de los pacientes presentaban
alteraciones en el hemisferio izquierdo y 20 en el derecho. Los resultados indican que el 73% de los
pacientes ya no presentan crisis convulsivas, el 22% de ellos presentan crisis esporadicas y el 5%
de ellos redujeron de manera importante sus crisis. EI 49% de los participantes no requirieron de
anticonvulsivantes después de 6 meses de la cirugia y el 51% de ellos si requirieron medicacion.

Asimismo, se reporté que el 29% de los pacientes se incorporaron a la escuela regular sin requerir
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de apoyos académicos adicionales, el 41% de ellos requirieron apoyo académico extra; el 27%
acudieron a escuelas de educacion especial y Unicamente un paciente que represento el 3% tuvo
que tener educacion en casa. La mayoria de los pacientes refieren que su calidad de vida mejor6
notablemente.

2. HALLAZGOS NEUROPSICOLOGICOS EN EL SINDROME DE RASMUSSEN Y LAS

IMPLICACIONES DE LA HEMISFERECTOMIA FUNCIONAL

Las funciones neuropsicoldgicas en el sindrome de Rasmussen han sido poco estudiadas debido a
que la frecuencia e intensidad de las crisis hacen complicada la evaluacion, ya que como se
menciond anteriormente, hay pacientes que pueden presentar mas de 100 crisis por dia e incluso

llegar al estado epiléptico.

Dentro de las generalidades neuropsicologicas que refieren algunos de los autores, Granat et al.
(2003), sefialan que una de las caracteristicas principales del sindrome es el decremento en el
funcionamiento cognoscitivo. Por otro lado, Hart y Andermann (2001), reportaron que el proceso
evolutivo de la enfermedad est4 acompafiado por deterioro mental general. Por su parte, Comair
(2000), indica que el padecimiento involucra la alteracion de procesos como la memoria y el

lenguaje.

Debido a que el sindrome de Rasmussen es un padecimiento en el que se presenta una atrofia
hemisférica; se plantea que las implicaciones neuropsicolégicas van a estar en funcion del
hemisferio que se encuentre mayormente afectado. Pulsifer et al. (2004), reporta que de los 31
pacientes con sindrome de Rasmussen de su estudio longitudinal, 11 tenian afectado el hemisferio
izquierdo y 20 el hemisferio derecho, los autores evaluaron el indice de inteligencia general, lenguaje
receptivo y expresivo, desarrollo e integracion visomotora y el desarrollo funcional conductual, social,
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fisico y académico. Los resultados sugieren que los pacientes con atrofia hemisférica derecha tienen
un nivel de inteligencia promedio bajo, mientras que los que presentan atrofia hemisférica izquierda
presentan un nivel de inteligencia limite. La peor ejecucion de los pacientes con atrofia hemisférica
derecha se ubica en el area visomotora y en el desarrollo funcional conductual, social, fisico y
académico, mientras que el mejor desempefio se encontrd en el lenguaje, teniendo a su vez una
mejor ejecucion en el lenguaje expresivo que en el receptivo. Por su parte, los pacientes con atrofia
hemisférica izquierda tuvieron un desempefo bajo en todas las areas evaluadas a diferencia de los
pacientes con atrofia hemisférica derecha. Los autores afirman que el lado de atrofia hemisférica se
relaciona estrechamente con las capacidades cognoscitivas encontradas y que son los pacientes

con atrofia hemisférica izquierda quienes tienen un peor prondstico.

Si bien las alteraciones cognoscitivas pueden estar en funcién del hemisferio con atrofia, es
importante considerar que los pacientes se encuentran ain en desarrollo. En este sentido, Portellano
(2009), afirma que las diferencias funcionales interhemisféricas no se consolidan en el momento del
nacimiento; sino que experimentan un desarrollo progresivo que puede finalizar en la adolescencia e
incluso en la edad adulta. Por su parte, Ardila y Roselli (2007), sefialan que al nacer, el cerebro
humano no ha asumido las funciones para las que se fue disefiado y éstas se van adquiriendo en
forma paralela con la maduracion cerebral; asi, en los nifios pequefios se propone una
equipotencialidad funcional entre los dos hemisferios y posteriormente se desplegara una asimetria

cerebral con el paso del desarrollo.

De acuerdo con Hellige (2006), las asimetrias hemisféricas funcionales, en los seres humanos asi
como en otras especies no son de “todo o nada”. En este sentido, indica que los dos lados del

cerebro suelen competir al realizar una tarea o participar en un proceso especifico, aunque uno u
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otro lado puede ser superior 0 tener mayor especializacion; por ejemplo los diestros eligen la mano
derecha para realizar la mayoria de los actos motores finos; sin embargo, la mano izquierda no esta
completamente fuera de la competencia al ser capaz de realizar diversas actividades. Al respecto
Ardila y Roselli (2007), argumentan que los estudios sobre asimetria cerebral proponen desde hace
algunas décadas que la dicotomia verbal-no verbal no existe como tal, sino que por el contrario, el

fendmeno de la asimetria cerebral es un proceso gradual.

Donaldson y Johnson (2006), indican que las funciones cognoscitivas asociadas con la lateralizacion
hemisférica no son mutuamente excluyentes. En este sentido, sefialan que la teoria bimodal de
procesamiento cerebral implica la existencia de una importante comunicacion entre los dos
hemisferios del cerebro. En su turno, Posner, (1986; citado en Donaldson y Johnson, 2006) sugiri6
que la informacién béasica se procesa en ambos hemisferios, pero que en la medida que el
procesamiento de la informacion se vuelve mas complejo, las diferencias hemisféricas se hacen mas
evidentes. En relacion a ello, Estévez-Gonzalez, Garcia-Sanchez y Junqué (1997), afirman que
aunque la atencion es una funcion bilateralizada, el hemisferio derecho a través de vias
noradrenérgicas se encuentra mejor capacitado para regular la atencion selectiva. Asi, las
alteraciones en la atencion sostenida se relacionan con lesiones en la corteza orbitofrontal lateral y

frontal dorsal del hemisferio derecho, asi como en los ganglios basales y en la corteza parietal.

Como se aprecia, desde hace tiempo era evidente la existencia de la lateralizacion hemisférica
debido a estudios de pacientes con lesiones cerebrales, sin embargo, en la actualidad la tecnologia
ha permitido aclarar algunos puntos sobre el tema. En relacion con esto, Mi-Hyun, Soo-Jeong, Jae-
Hoon y Soon-Cheol (2008), realizaron un estudio en el que calcularon un indice de lateralizacion

cerebral (LI) sobre la base de la intensidad de la activacion neuronal, con el uso de imagenes de
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Resonancia Magnética Funcional RMF. Los autores concluyen que el hemisferio derecho esta
mayormente especializado para las tareas visuoespaciales y el hemisferio izquierdo para el lenguaje;
sin embargo, no se puede concluir especificamente en qué region del cerebro ocurre la
especializacion de las tareas visuoespaciales ya que el cerebelo, l6bulo occipital y las regiones del
I6bulo parietal se activaron conjuntamente y resulta complicado calcular los indices de lateralizacion
regionales. Acosta, (2000) y Mammarella y Pazzaglia (2010), sostienen que en pacientes con
sindrome del hemisferio derecho se ha observado una diferencia importante entre las puntuaciones
de las tareas que evallan memoria verbal y memoria visuoespacial, mostrandose puntuaciones
inferiores en la memoria visuoespacial con respecto a pacientes control sin lesiones del hemisferio
derecho. Un vinculo importante a considerar son las alteraciones en la percepcion visual que se
aprecian en pacientes con lesiones del hemisferio derecho y que influyen de manera directa en la
codificacion, almacenamiento y la evocacion de la memoria visuoespacial. No obstante, Purves et al.
(2007), argumenta que durante el desarrollo se hace evidente la plasticidad de los circuitos
neuronales; en este sentido, menciona que existen indicios de plasticidad sinaptica en el sistema
nervioso de los mamiferos que se desarrollan a escalas temporales que varian desde milisegundos
hasta dias, semanas 0 mas. Algunos de los patrones sinapticos que producen un efecto prolongado
en la fuerza sinaptica se denominan potenciacion a largo plazo, lo que esta relacionado con la

formacion de memorias o al menos en el aimacenamiento de la informacion especifica.

En lo que respecta a la asimetria visual, Ardila y Rosselli (2007), plantean que existe una

superioridad en el campo visual izquierdo cuando se trata de discriminar formas, colores, localizar

estimulos, reconocer la orientacion de lineas asi como reconocer figuras superpuestas y reproducir
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figuras no estructuradas; mientras que el cierre perceptual o complementacion de figuras aparece

con mayor frecuencia cuando la informacion llega al campo visual derecho.

Asimismo, resulta trascendental considerar no solo la asimetria cerebral sino la etapa en la que se
lateralizan las funciones. En este sentido, Kinsbourne (2009), propone que si la percepcion del
espacio requiere de habilidades de procesamiento especificos que normalmente surgen solo hacia el
final de la primera década de vida, entonces la presentacion de una tarea espacial-relacional para
los nifios mas pequefios dara lugar a fallas en dicha tarea, ya que a esa edad los dos hemisferios

procesan el material en un grado comparable.

Por su parte, Kogure (2001), describe la teoria de Kosslyn, la cual afirma que el hemisferio izquierdo
es capaz de calcular con mayor eficacia las relaciones espaciales categéricas (es decir, arriba /
abajo o izquierda / derecha, etc.); mientras que el hemisferio derecho puede coordinar mas
efectivamente las relaciones espaciales (como distancias entre objetos). En cuanto al
reconocimiento de rostros, propone que los nifios muestran superioridad en el campo visual
izquierdo. A partir de los siete afios comienza a apreciarse mayor predominio en el campo visual
derecho para el reconocimiento de palabras. De manera general, estudios de discriminacion visual
aseguran que el hemisferio derecho muestra mayor especializacion para el reconocimiento de
estimulos no verbales y el hemisferio izquierdo para el reconocimiento de la informacién verbal. Sin
embargo, las areas asociativas del sistema visual presentan diferente grado de eficiencia,
dependiendo del tipo de material a procesar y la especializacion hemisférica puede alternarse

durante el proceso de interpretacion del estimulo (Ardila y Roselli, 2007).

Con relacién a las asimetrias auditivas, Portellano (2009) y Portellano (2008), sefialan que el
hemisferio especializado para el procesamiento de informacién auditiva no verbal es el derecho,
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poniendo en relieve funciones como la regulacion de aspectos prosodicos, concretismo, fluidez
verbal, asi como la comprension y expresion emocional; por su parte, el izquierdo predomina para el

procesamiento de la informacion auditiva verbal, mas vinculada al lenguaje.

Ardila y Rosselli (2007), refieren que las asimetrias auditivas han sido estudiadas a través de las
técnicas de escucha dicotica que fueron introducidas por Broadbent y posteriormente Kimura. Los
resultados de los estudios basados en la escucha dicética, sefialan que las personas diestras
tienden a evocar con mayor frecuencia estimulos auditivos presentados en el oido izquierdo; lo
anterior sucede porque la informacion procedente de cada oido se proyecta sobre ambos
hemisferios; sin embargo la informacion contralateral es superior a la informacion ipsilateral. De
modo que la informacion destinada al oido derecho se proyecta sobre el I6bulo temporal izquierdo y
la presentada en el oido izquierdo se proyecta en el I6bulo temporal derecho. Cuando los estimulos
se presentan de manera simultanea, la informacion contralateral inhibira la informacion ipsilateral.
Cabe mencionar que en los nifios se sugiere una ventaja en el oido derecho para la informacion
verbal a partir de los dos afios. Por otro lado, se sugiere que los procesos fonologicos parecen
lateralizarse a edad temprana, mientras que la lateralizacion de otras funciones linglisticas ocurre
mas tarde, como la del lenguaje receptivo que ocurre a los 8 afios de edad y los procesos de lectura
que se lateralizan a los 10 afios de edad.

Al respecto, Knecht et al. (2001), sefialan que ambos hemisferios participan en el proceso de
lenguaje, lo cual se ha comprobado con estudios de neuroimagen funcional; argumentan que en un
momento se pensaba que la activacion bilateral podia ser debida a artefactos en la metodologia
empleada en el estudio, sin embargo se ha observado activacion bilateral en areas especificas del

lenguaje. El rol del hemisferio derecho en el lenguaje ha sido relacionado en la produccion y
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comprension del contenido emocional inherente en la prosodia; asimismo contribuye a la
comprension de los aspectos semanticos del lenguaje fonémico. No obstante, sefialan que
probablemente las diferencias individuales en la organizacion del lenguaje hacen que algunas

personas sean mas capaces de recuperar la funcién después de un dafio cerebral unilateral.

En lo que respecta a las emociones, Sanchez-Navarro y Roméan (2004), refieren que existen dos
hipétesis  sobre su especializacion hemisférica, la primera sefiala que el hemisferio derecho
presenta una superioridad para el reconocimiento de la informacion emocional asi como para la
regulacion del estado de animo y del afecto; mientras que la segunda hipétesis plantea que tanto el
reconocimiento como la regulacion emocional es bilateral, pero que el hemisferio derecho se
encuentra especializado para el reconocimiento de las emociones negativas y el izquierdo para las
positivas. Asimismo, subrayan que varios estudios con pacientes con dafio cerebral unilateral indican
la relacion del hemisferio derecho con emociones positivas anémalas como por ejemplo la euforia 0
la risa patologica y el hemisferio izquierdo con emociones negativas patolégicas como la tristeza o
depresion. Lo anterior coincide con lo que propone Pefia-Casanova (2007), en el sentido de que son
los sistemas frontales izquierdos los que tienen una importante funcién al guiar la conducta por
representaciones internas como los conocimientos, mientras que los sistemas frontales derechos se
encargan de representaciones externas como el ambiente. Pefia-Casanova (op cit), indica que los
pacientes con lesiones izquierdas tienden a mostrar sintomas negativos como la apatia, pobre
motivacion asi como depresion. Bajo este argumento, supone que la corteza prefrontal derecha
procesa emociones negativas primarias, como por ejemplo la angustia o el temor y la corteza
prefrontal izquierda regula las emociones secundarias como el orgullo y la vergiienza. Del mismo
modo, sefiala que en las lesiones orbitarias, parece que desconectan el sistema de vigilancia

dorsolateral del sistema limbico por lo que la conducta no esté regida por la ldgica.
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2.1 Implicaciones de la hemisferectomia funcional en los procesos cognoscitivos

Es indispensable puntualizar las implicaciones de la hemisferectomia funcional sobre los procesos
cognoscitivos. Muchos de los hallazgos neuropsicologicos reportados en la literatura han sido sobre
la hemisferectomia anatémica y no sobre la funcional, empero, nos dan un indicio de los hallazgos
neuropsicoldgicos presentados en este tipo de pacientes. Tal es el caso de Pulsifer et al. (2004),
quienes sefialan que el indice total de inteligencia de todos los pacientes que estudiaron con
sindrome de Rasmussen sometidos a hemisferectomia anatémica, decrementa después de la
cirugia. Por su parte, Kinshourne (2009), sefiala que las lesiones cerebrales izquierdas sufridas
antes de los cinco afios provocan un indice de inteligencia menos favorable que cuando las lesiones
se presentan en los afios posteriores, aunque los nifios aun podrian progresar durante las etapas de

desarrollo del lenguaje y mejorar su indice de inteligencia.

En lo que respecta a los pacientes con hemisferectomia derecha, se aprecia una mejor ejecucion en
las pruebas de lenguaje expresivo, asi como en las pruebas que valoran el desarrollo funcional,
mientras que en las otras areas evaluadas, se encontrd un leve decremento respecto a la evaluacion
prequirlrgica. Por otro lado, en los pacientes con hemisferectomia izquierda se aprecia una mejor
gjecucion en las pruebas que evaltan habilidades visomotoras, mientras que en el resto de las areas
evaluadas se observa un desempefio mas bajo en relacion a la evaluacion prequirdrgica; Pulsifer et
al. (2004), concluyen que el deterioro particular del funcionamiento del lenguaje en pacientes con

hemisferectomia izquierda es consistente con los modelos de la lateralizacion del cerebro.

Loddenkemper, Wyllie, Lardizabal, Stanford y Bingaman (2003), reportan el caso de dos

adolescentes de 15 (1) y 13 afios (2) que fueron diagnosticados con el sindrome de Rasmussen y
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que presentaban atrofia hemisférica izquierda. Ambos pacientes fueron evaluados antes y después
de la hemisferectomia funcional izquierda y se analizaron el indice de inteligencia, comprension
verbal y organizacion perceptual. El paciente 1 fue evaluado en tres momentos antes de la
hemisferectomia funcional, la primera evaluacion fue a los nueve afios, en la que se aprecia que
todas sus puntuaciones se encuentran dentro del promedio normal; en la segunda evaluacion que
fue a los 12 afios, se aprecia que hay un decremento de 15 puntos en la escala general de
inteligencia, en la comprension verbal no se observan diferencias significativas y en la organizacion
perceptual disminuyd 30 puntos respecto a la primera evaluacion y finalmente, en la tercera
evaluacion que fue a los 15 afios con 3 meses; en la escala de inteligencia se observa una diferencia
de 40 puntos respecto a la segunda evaluacion y de 55 puntos respecto a la primera evaluacion, lo
que indica que a esta edad se encontraba en un nivel de retraso mental moderado, ademas de que
las puntuaciones en comprension verbal decrementaron 35 puntos desde la segunda evaluacion al
igual que en la organizacion perceptual. Los resultados de la evaluacion que se realizo seis meses
después de la cirugia, sefialan un incremento de 30 puntos en el indice de inteligencia general, lo
que lo ubicd en un nivel de inteligencia limite. En lo que respecta al lenguaje, se reporta una mejora

en el rendimiento verbal en comparacion con la evaluacion prequirdrgica.

El paciente 2 fue evaluado una sola vez antes de la cirugia a los 12 afios con 11 meses, en este
caso la puntuacion de la escala general de inteligencia es de 65, que lo coloca en un nivel de
inteligencia de retraso mental leve, la comprension verbal se encuentra por debajo del promedio
normal al igual que la organizacion perceptual; sin embargo, tiene una mejor ejecucion en esta
Gltima area que en la comprension verbal. La siguiente evaluacion se realizé dos afios después de

la intervencion quirdrgica y se encontré un sustancial incremento en las puntuaciones de todas las
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areas evaluadas, de modo que el indice general de inteligencia es de 78 puntos, que lo ubica en un
nivel de inteligencia limite. Asimismo, se aprecié un incremento de 20 puntos en comprension verbal
y organizacion perceptual. En cuanto al lenguaje, se reporta pobre fluidez pero suficiente para poder
comunicarse y su desempefio en pruebas que evallan lenguaje mejor6 respecto a la evaluacion
prequirdrgica. Los autores concluyen gue no necesariamente se presentan afasias permanentes
cuando se realizan hemisferectomias funcionales después de los nueve afios de edad. Asimismo,
afirman que se ha reportado transferencia hemisférica de lenguaje en pacientes mayores de nueve
afios, por lo que no se pueden pronosticar de manera determinante las alteraciones en el lenguaje
de estos nifos.

En este mismo sentido, Telfeian, Bergvist, Danielak, Simon y Duhaime (2002), reportaron el caso
de una joven que fue diagnosticada con el sindrome de Rasmussen a los 11 afios y le practicaron
una hemisferectomia funcional izquierda a los 16 afios de edad. En cuanto a las alteraciones
neuropsicologicas, se encontré que entre los 11 y 16 afios desarrollé graves problemas de
aprendizaje y perdié la capacidad de leer. A la edad de 12 afios, su coeficiente intelectual verbal era
de 71, que la ubicaba en un rango limite, posteriormente decayd 20 puntos. Consecutivamente
presenté dificultades en el lenguaje expresivo, lo que se observd en pruebas de fluidez verbal y de
repeticion. A la edad de 13 afios, se registré el desempefio correspondiente al de una nifia de 9.8
afios en competencias linglisticas generales, mientras que en las habilidades visomotoras se
desempefid como una persona superior a su edad. A los 15 afios de edad, ella s6lo podia hablar una
sola palabra y no comprendia instrucciones simples a menos que estuvieran acompafiadas de
gestos. Después de la cirugia, presentd una afasia global no fluente. Tres meses después de la
cirugia, se hicieron evidentes los progresos en el lenguaje, la paciente comenzo a hablar cinco 6 seis

palabras y se observaron mejorias sustantivas en la comprension. Dos afios después de la cirugia
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se aprecia un avance importante en cuanto a su lenguaje espontaneo, comprension, repeticion y
nombramiento. Los autores concluyen al igual que Loddenkemper et al. (2003), que los resultados
de la hemisferectomia funcional en pacientes con Rasmussen no predicen terminantemente el
pronostico de los déficits de lenguaje. Asimismo, sugieren que existen posibilidades de que en la
adolescencia el hemisferio derecho pueda suplir algunas funciones de lenguaje que desempefa el
hemisferio izquierdo, por lo que consideran que la recuperacion del lenguaje es el resultado de la
plasticidad del sistema nervioso central; lo que en el curso de la enfermedad no ocurria,
probablemente porque las crisis convulsivas suprimian la funcion que el hemisferio derecho podia

tomar en el lenguaje.

En relacion a ello, Kinsbourne (2009), argumenta que los precedentes del lenguaje se establecen en
el mismo hemisferio en el que el lenguaje termina de madurar. La manifestacion temprana es quiza
una activacion selectiva de ese hemisferio en un contexto verbal, mucho antes de que el sustrato
neuronal haya madurado al punto de que el procesamiento del lenguaje sea factible. No obstante, se
indica que cuando la lesion ha ocurrido antes de los dos afios de edad es menos probable que se
presente afasia a diferencia de cuando se presenta en afios posteriores; asimismo sefiala que las
estructuras del hemisferio derecho son méas propensas a asumir una funcién compensatoria en una
lesion ocurrida durante una etapa temprana del desarrollo. Algunos circuitos pueden dar soporte al
desarrollo de lenguaje ya sea de manera temprana en el desarrollo normal o0 en la compensacion,
sin embargo otros circuitos neuronales no pueden, independientemente de que no sean habilidades
cognoscitivas del lenguaje. Por su parte, Junqué, Rabassa y Matar6 (2004), sefialan que en un nifio

que presenta una lesién que abarca regiones especializadas en el lenguaje en el hemisferio
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izquierdo otras areas pueden lograr suplir esta funcion; subrayan que se puede presentar un nivel de

funcionamiento efectivo, pero también se pueden producir déficits residuales.

Pese a que los estudios anteriores no lo mencionan, las caracteristicas de la hemisferectomia
funcional pueden sugerir variadas alteraciones cognoscitivas ademas de las ya mencionadas. La
reseccion de estructuras importantes que constituyen el l6bulo temporal puede condicionar
deficiencias en la memoria a corto plazo. Rains (2004), sugiere que los pacientes con lesiones
temporales derechas presentan dificultades importantes en cuanto a la memoria espacial y refiere
que remociones extensas de estructuras temporales mesiales derechas producen dificultades
importantes para aprender secuencias repetitivas. Por otro lado, Carslon (2007), argumenta que una
region critica para el adecuado funcionamiento en la memoria en el [6bulo temporal es el hipocampo,
de este modo afirma que pacientes con alteraciones en el hipocampo, presentan una pérdida en la
capacidad para establecer nuevas memorias declarativas; asimismo, menciona que el aprendizaje
verbal se encuentra afectado. Loubon y Franco (2010), sefialan que el hipocampo es una estacion
transitoria en el camino hacia la memoria a largo plazo. Por su parte, Gonzalez, Anderson, Wood,
Mitchell y Harvey (2007), sefialan que en los nifios se tienen que contemplar las implicaciones de
estructuras mesiales del I6bulo temporal, ya que son parte integral de la formacion y retencion de

informacion nueva.

La amigdala es otra de las estructuras que resultan afectadas con la hemisferectomia funcional.
Dicha regidn esta considerada como una estructura esencial para el procesamiento emocional de las
sefales sensoriales, ya que recibe proyecciones de todas las areas de asociacion sensorial. Es esta

convergencia de proyecciones anatomicas la que sitla a la amigdala como la estructura responsable
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de la formacion de asociaciones entre los estimulos y el refuerzo o el castigo. En cuanto a la
participacion diferencial de la amigdala derecha e izquierda en la funcién emocional, se ha sugerido
la existencia de una posible asimetria. A la amigdala izquierda se ha relacionado con la codificacion
y extraccion de las caracteristicas estimulantes de la emocion, asi como con los procesos del
lenguaje emocional; por su parte la amigdala derecha ha sido implicada en los mecanismos de
recuperacion de la informacion emocional, especialmente la de tipo visual. A pesar de lo anterior, el
hecho de que no siempre se haya encontrado esta lateralizacion en pacientes con lesiones
amigdalinas unilaterales ha llevado a sugerir que no existe una especializacion lateralizada de la
funcién emocional en las amigdalas, sino mas bien que ambas contribuyen del mismo modo en los
procesos emocionales y de condicionamiento. Con tales argumentos es evidente que hasta el
momento no existe un consenso acerca de si existe 0 no una asimetria funcional en la amigdala

(Sanchez-Navarro y Romén, 2004).

Vale la pena recordar la estrecha relacion de la corteza prefrontal con importantes estructuras del
sistema limbico, como la amigdala y el hipocampo. En este caso, la amigdala se encuentra
conectada estrecha y reciprocamente con la corteza prefrontal a través de su grupo nuclear
basolateral por medio del fasciculo uncinado (Afifi y bergman, 2006). La region orbitofrontal de la
corteza prefrontal recibe aferencias de la amigdala, corteza entorrinal, areas sensoriales y la
circunvolucion del cingulo. La corteza orbitofrontal, al igual que la amigdala, se relaciona con las
emociones. En este sentido Sanchez-Navarro y Roman (2004), sefialan que esta region se
encuentra involucrada en la respuesta emocional particularmente cuando esta implicada en

contingencias aprendidas de refuerzo.
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Pese a que se pueden encontrar alteraciones en los circuitos entre la amigdala y la corteza
prefrontal tras la hemisferectomia funcional, es necesario hacer hincapié en que los nifios con
Rasmussen presentan atrofia hemisférica por lo que los I6bulos frontales de un hemisferio ya
presentan una afectacion importante. Aunque en los estudios de nifios con este padecimiento no se
reportan alteraciones en las funciones reguladas por los l6bulos frontales, es necesario
considerarlas. En este sentido, es conveniente definir de manera general que las funciones
reguladas por los I6bulos frontales son denominadas funciones ejecutivas. Anderson, Northam,
Hendy y Wrennal (2005), sefialan que las funciones ejecutivas no son de ninguna manera procesos
cognoscitivos unitarios, refieren que son una coleccion de funciones o procesos interrelacionados,
dirigidos al logro de una meta y son referidas como las conductas que controlan, organizan y dirigen

la actividad cognitiva, asi como las respuestas emocionales y conductuales.

De la misma forma, es necesario aclarar que resulta mas complicado especificar las alteraciones de
las funciones ejecutivas en los nifios que en los adultos, puesto que en los nifios las funciones del
l6bulo frontal se desarrollan a lo largo de la infancia e incluso la adolescencia. Al respecto, Ardila y
Rosselli (2007), sugieren que las funciones ejecutivas se desarrollan en la infancia y se aprecian a
partir de que el nifio puede controlar su conducta usando la informacion que ha adquirido, de modo
que poco a poco desarrolla una mayor capacidad para resolver problemas mas complejos y para
utilizar estrategias metacognoscitivas, lo que coincide con la aparicion gradual de conexiones
neuronales en los I6bulos frontales. En este sentido, Anderson et al. (2005), sugieren que hay
periodos en los que el desarrollo humano presenta un mayor crecimiento de la corteza prefrontal,
con una considerable mielinizacion. El primer periodo se observa entre el nacimiento y los dos afios

de edad, el segundo entre los siete y los nueve y, el Gltimo, al final de la adolescencia entre los 16 y
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19 afios. En lo que respecta al desarrollo de las funciones ejecutivas, se indica a grandes rasgos que
a los siete u ocho meses se comienzan a ver las primeras sefiales de la memoria de trabajo y los
sistemas de inhibicion, a los cinco afios se aprecia planeacion y conducta dirigida a metas, a los 14
se observa un mejoramiento en la toma de decisiones afectivas, de los 16 a los 19 afios mejora el

control atencional, la memoria de trabajo y las estrategias de planeacion.

Ahora bien, Jurado y Verger (1996), describen el caso de una nifia de 13 afios de edad que
desarroll6 de forma dramética y abrupta cambios conductuales, tales como desinhibicion sexual,
falta de preocupacion por la higiene personal, agresion fisica y verbal, ademas de habla tangencial.
Las anormalidades comenzaron con la falta de atencion en el colegio, seguida por una actividad
sexual promiscua y sin precaucion, desobediencia, agresion y depresion. Las capacidades de
velocidad motora, atencion, tareas alternadas, solucién de laberintos, inhibicion de respuestas
estaban por debajo de la normalidad. A las seis semanas aparecieron crisis epilépticas y el EEG
mostré una actividad comicial con un predominio frontal izquierdo. Por otra parte describen el caso
de PL, un nifio que sufrid un traumatismo craneoencefélico a los tres afios de edad, con una lesion
localizada en la corteza prefrontal derecha y en la sustancia blanca. A las dos semanas aparecieron
cambios de personalidad y control emocional con impulsividad, baja tolerancia a la frustracion,
cambios de humor frecuentes y reacciones inesperadas al contexto. Con el paso del tiempo
aumentaron las discrepancias entre la conducta social presentada y la edad cronologica. Aunque el
cociente intelectual se hallaba por encima de la media, mostraba alteraciones en los procesos
gjecutivos y autorregulativos. PL presentaba escasas conductas de autocontrol en situaciones
sociales y cognitivas complejas, interferencia con el desarrollo de conductas adaptativas al

incrementarse las demandas ambientales, dificultad en situaciones nuevas y desorganizacion
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visoespacial. Ademas, mostraba dificultades para aprender de la experiencia, siendo incapaz de
integrar la informacion nueva con las experiencias pasadas. Se distraia con facilidad y, aunque
verbalizaba planes de ejecucion, era incapaz de inhibir otras conductas durante el tiempo necesario
para ejecutar el plan. Se mostraba agresivo y no sentia remordimientos por sus acciones; era una
persona irritable e hipersensible. Los autores concluyen que la magnitud de las alteraciones de PL
sugiere que no es el tamafio ni la lateralidad de la lesion lo que interfiere en el desarrollo sino la

localizacion frontal.

Es importante reconocer que las lesiones frontales en la infancia no determinan terminantemente el
futuro de las funciones ejecutivas. En este sentido, Thompson et al. (2009), estudiaron, con la ayuda
de RMF, la plasticidad neuronal en un paciente de 24 afios de edad que presentd una lesion frontal
derecha a los siete afios de edad. Los autores sostienen que puede ocurrir una recuperacion de
funciones después de un dafio a la corteza prefrontal en la nifiez y, dicha recuperacion, esta
asociada a una importante reorganizacion de los patrones de actividad hemisférica; es decir, a la
plasticidad cerebral del desarrollo. Aunque no todas las tareas mostraron una recuperacion en la
misma medida en este caso, la recuperacion mas amplia implica la activacion de otras regiones
corticales. En este sentido, Alcaraz y Guma (2001), sefialan que el grado de flexibilidad difiere de
una region del cerebro a otra. Las regiones que se desarrollan mas tarde en la infancia, como los
l6bulos frontales o el cuerpo calloso resultan ser estructuras muy maleables. Por su parte, Aguilar
(2003), afirma que tanto el sistema visual como el motor son areas donde la plasticidad neuronal es
mas evidente; sin embargo, practicamente todas las funciones cerebrales pueden verse beneficiadas

con la recuperacion de la funcion después del dafio.
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En lo que respecta a la desconexion hemisférica que se produce a través de la callosotomia que se
reporta en la técnica de la hemisferectomia funcional, se indica que desde hace ya un siglo se
describieron alteraciones neuropsicologicas derivadas de esta desconexion; como por ejemplo la
alexia sin agrafia y la apraxia unilateral. Dichas alteraciones fueron interpretadas como una
desconexion entre el lenguaje y el area visual para el caso de la alexia sin agrafia y un aislamiento

motor de las regiones del lenguaje para la apraxia (Ardila y Rosselli, 2007).

Actualmente se reconocen mas alteraciones en pacientes con este tipo de lesion. Ventura (2003),
refiere que se presentan alteraciones en el procesamiento de estimulos visuales, por ejemplo: decir
si 2 formas proyectadas en ambos campos visuales son idénticas o0 no. Por otro lado, al copiar
dibujos, se encontrd que la mano derecha tiene dificultades para copiar figuras tridimensionales,
mientras que la izquierda conserva su habilidad para dibujar figuras con perspectiva. En cuanto a las
funciones auditivas se indica que los pacientes con desconexion hemisférica identifican palabras y

sonidos si éstos son presentados a cada oido de manera independiente.

Bustamante y Lopera (2006), evaluaron a un paciente con un tumor en el cuerpo calloso que, tras
una callosotomia, presenté dos sintomas caracteristicos de la desconexion de los hemisferios, la
anomia y alexia tactil izquierdas debidas a la imposibilidad de que la informacion de los estimulos
sensoriales que llegan al hemisferio derecho acceda a los centros del lenguaje. Asimismo, afirman
que la desconexion callosa se asocia con alexia izquierda, que se encuentra relacionada con una
pequefia zona de la region mas posterior del esplenio. Del mismo modo, es probable que otras
funciones visuales que cruzan de uno a otro hemisferio como son el color, el movimiento, la

orientacion y la forma, tengan también una localizacién topografica definida en el esplenio. Por otro
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lado, refieren que es probable que se presente agrafia, ya que se ha observado que los pacientes no
escriben al dictado con la mano izquierda porque las ordenes verbales no llegan al hemisferio
derecho, debido a una desconexion del hemisferio izquierdo con los centros motores del hemisferio
derecho, con lo que se origina una agrafia afasica o una agrafia apraxica por incoordinacion motora
para ejecutar los movimientos de la escritura cursiva. Por su parte, Rains (2004), reportd que los

pacientes también pueden tener un impacto importante sobre el comportamiento global.

De este modo, se aprecia que las caracteristicas especificas de la hemisferectomia podrian ser una
variable importante, considerando no sélo lo que se ha reportado en estos pacientes con sindrome
de Rasmussen, sino también aquellas deficiencias que pudieran estar relacionadas con algunas

estructuras por si mismas.

2.2 Efecto de los Farmacos Antiepiléticos en los procesos cognoscitivos

A lo largo del presente escrito, se han puntualizado las alteraciones reportadas en el sindrome de
Rasmussen, asi como las relacionadas con la hemisferectomia funcional; no obstante, es imposible
dejar de considerar el efecto de los Farmacos Antiepilépticos (FAE) en los procesos cognoscitivos,
pues como ya se menciond, los pacientes presentan una forma de epilepsia de dificil control y
generalmente les prescriben politerapia antiepiléptica. En este sentido, Bourgeois (2008), afirma que
en comparacion con la monoterapia, la politerapia tiene dos ventajas potenciales: un mejor control
de las crisis 0 un grado similar de crisis con menos efectos secundarios relacionados con las dosis
altas en monoterapia. De modo que para cumplir con este criterio, la combinacion particular debe

tener un mayor espectro antiepiléptico o un mejor indice terapéutico que los farmacos por separado.
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Por su parte, Armijo y Herranz (2007,), argumentan que la asociacion de dos farmacos puede
producir efectos positivos, neutros o perjudiciales para el paciente. En farmacoterapia hay
numerosas asociaciones beneficas de farmacos que suman mecanismos de accion diferentes y
consiguen mayor eficacia sin aumentar la toxicidad. En otros casos la asociacion es neutra, ya que
consigue una mayor eficacia a costa de una mayor toxicidad, que contrarresta la utilidad clinica de la
asociacion (por ejemplo, algunas asociaciones de anticoagulantes con antiagregantes). Deckers,
Hekster, Keyser y Meinardi (2005), sugieren que la toxicidad de la politerapia puede estar
relacionada con la carga total de medicamentos; es decir, la dosis total de todas las drogas y no al
nimero de medicamentos. En otras palabras, un farmaco a una dosis relativamente alta puede
causar efectos mas adversos que dos farmacos en dosis bajas, lo que coincide con Armijo y
Herranz, (2007¢). La terapia de combinacion puede resultar no sdlo en los efectos secundarios mas
fuertes, sino también mas efectos secundarios de diferentes tipos.

Al respecto, Bourgeois (2008), sefiala que en la politerapia es sumamente importante considerar no
solo que se disminuyan las crisis epilépticas sino que se haga una revision exhaustiva para que no
se exponga al paciente a una interaccion de farmacos que puedan provocar mayores efectos
adversos. En este sentido, Armijo y Herranz (2007y) refieren que muchos efectos adversos de los
FAE son comunes y pueden ser aditivos (por ejemplo, los efectos sedantes o los efectos
neuroldgicos), por lo que con frecuencia la tolerabilidad a un FAE es peor en politerapia que en
monoterapia. ES sumamente importante ahondar especificamente en las alteraciones cognoscitivas
que se encuentran relacionadas con los FAE, siendo una variable a considerar en los pacientes con
sindrome de Rasmussen, ya que después del tratamiento quirirgico les siguen suministrando la

politerapia de FAE aunque con una menor combinacion de farmacos.
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De acuerdo con Svoboda (2004), se han encontrado mayores alteraciones en pacientes con
politerapia en comparacion con los pacientes a los que se trataban con un solo FAE. No obstante,
los pacientes con politerapia mejoran su rendimiento cognoscitivo cuando son tratados con dosis
bajas (Aldenkamp, Krom, Kotsopoulos y Vermeulen, 2005). Sin embargo, Archila (2000), afirma que
existe una relacion directa entre los niveles del medicamento en la sangre y el deterioro de sus
funciones cognitivas, sin ser necesario alcanzar niveles toxicos para producir déficit. Los pacientes
epilépticos tratados con politerapia se han mostrado como los mas afectados en diversas funciones
cognoscitivas, como por ejemplo, la atencion, memoria, velocidad de procesamiento, control motor,
etc.

Diversos estudios han mostrado que, al reducir el nimero de FAE o al cambiar a monoterapia, se
produce una mejoria conductual y cognitiva; por lo tanto el incremento en la neurotoxicidad en la
politerapia esta comunmente relacionada con interacciones farmacocinéticas entre los FAE, a través
del efecto del metabolismo hepético. También se han notado efectos secundarios en ciertas
combinaciones de FAE, incluso con las concentraciones séricas aceptadas, hallazgo que sugiere la
presencia de interacciones farmacodindmicas (Valdez, 2003). Asi como la mayoria de los farmacos,
los FAE tienen grandes ventajas; sin embargo, se observan reacciones adversas importantes; de
acuerdo con esto, se convierte en una variable sumamente relevante al momento de analizar los
procesos cognoscitivos de los nifios con sindrome de Rasmussen sometidos a la hemisferectomia
funcional.

3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Como se aprecia, han salido a la superficie un cimulo de variables y alteraciones relacionadas con
el sindrome de Rasmussen y con la hemisferectomia funcional, sin embargo aun queda relacionar y

analizar todas estas variables que por si fuera poco nos han revelado ain mas preguntas, debido a
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la escasa informacion que ha sido reportada, ya sea porque las caracteristicas de la enfermedad

dificultan su estudio o por la alta probabilidad de que sean mal diagnosticados.

Hasta el momento, se sabe que el Sindrome de Rasmussen es un padecimiento poco comun que se
presenta predominantemente en la infancia, el inicio del padecimiento lo marca la primera crisis
convulsiva que puede evolucionar en un corto tiempo hasta convertirse en crisis secundariamente
generalizadas o en los peores casos llegar al estado epiléptico, lo que entorpece el estudio
neuropsicoldgico de estos pacientes. Anatdmicamente se aprecia atrofia hemisférica considerable
que va de la parte anterior del encéfalo hacia la parte posterior, lo que provoca alteraciones
neuropsicologicas importantes, de las cuales hasta el momento sdlo se ha reportado un decremento
en la funcion cognoscitiva general y una relacion estrecha con el hemisferio alterado. Lo anterior

subraya la gran necesidad de seguir indagando al respecto.

Con relacion al Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzélez Garza” del Centro Médico Nacional “La
Raza”, se han diagnosticado siete pacientes con Sindrome de Rasmussen en los ultimos cinco afios,
mismos que han sido intervenidos quirdrgicamente. Existe poca informacion en cuanto al
funcionamiento cognoscitivo se refiere, esto se debe a que las crisis convulsivas impiden en muchas
ocasiones una evaluacion antes de la cirugia; sin embargo, en algunos pacientes esto es posible
porque la intensidad y frecuencia de las crisis lo permite, ya que hay mucha variabilidad en el
nimero de las mismas de paciente a paciente. La evaluacion previa a la cirugia puede proporcionar
un conocimiento mas claro de los efectos de la hemisferectomia funcional en los procesos
cognoscitivos de los nifios con este padecimiento, una vez que se le compare con la evaluacion

posterior a la cirugia.
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No obstante, como se ha mencionado, no en todos los casos es posible evaluar a los pacientes
previamente a la intervencion quirdrgica, pero si pueden evaluarse posterior a ésta. De este modo,
los datos que se obtengan pueden ser de gran valor para conocer la forma en que este padecimiento
y procedimiento quirdrgico influyen en su funcionamiento cognoscitivo.

Por ello, se plantean las siguientes preguntas de investigacion: ¢ Cudles son las caracteristicas de
los procesos cognoscitivos de los nifios con Rasmussen? ¢Qué efecto tiene la hemisferectomia
funcional sobre los procesos cognoscitivos en los nifios con sindrome de Rasmussen? ¢Como se
expresa la lateralidad funcional de los pacientes con un trastorno hemisférico como el sindrome de
Rasmussen?

De manera general, el conocimiento detallado sobre las deficiencias cognoscitivas especificas y el
grado de alteracion de éstas en relacion con las areas dafiadas, puede establecer de manera mas
clara cuales serian las estrategias a seguir en la intervencion neuropsicoldgica de estos pacientes
poco tiempo después de la cirugia y, de esta manera, optimizar el funcionamiento cognoscitivo de
los nifios con este padecimiento ya que se ha observado que cuando se elimina el foco epileptdgeno
en pacientes con crisis de dificil control, se da la oportunidad de que otras areas del cerebro suplan

funciones que realizaban las areas dafiadas (Telfeian, et al, 2002).

De tal manera, se proponen los siguientes objetivos para el estudio:

1) Describir y analizar los procesos neuropsicolégicos de un nifio de 11 afios de edad antes y

después de ser sometido a Hemisferectomia Funcional Derecha.

2) Describir y analizar los procesos neuropsicologicos de dos los nifios con edades de siete y nueve
afios de edad con sindrome de Rasmussen después de ser intervenidos con hemisferectomia
Funcional Derecha e Izquierda respectivamente.
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4. METODO

Participantes:

Se evaluaron tres pacientes, todos ellos con diagnostico de sindrome de Rasmussen pertenecientes

al Servicio de Neurocirugia Pediatrica del Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzélez Garza” del

Centro Médico Nacional “La Raza” del IMSS. Especificamente, se evalud a un paciente de 11 afios

de edad que fue evaluado antes y después de la hemisferectomia funcional derecha y dos pacientes

de siete y nueve afios de edad que fueron evaluados Unicamente después de la hemisferectomia

funcional derecha e izquierda respectivamente.

Instrumentos:

Las pruebas neuropsicolégicas empleadas en este estudio y las funciones que se evallan con cada

una de ellas se describen en la Tabla 1.

Tabla 1. Pruebas neuropsicologicas empleadas para los tres pacientes del estudio.

Prueba

Funciones que evalla

Escala Wechsler de Inteligencia para Nifios WISC IV
(Wechsler, 2007)

Funcionamiento cognoscitivo general

Test de Copia y de Reproduccion de memoria de Figuras
Geométricas Complejas Rey (Rey, 2003).

Habilidades visoconstructivas,
visoespaciales y de memoria visual.

Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense Infantil
TAVECI (Benedet, Alejandre y Pamos, 2001).

Memoria audio-verbal

Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo y
Expresivo (Gardner, 1987a; Gardner, 1987b).

Lenguaje expresivo y receptivo

Evaluacion Neuropsicolégica de las Funciones
Ejecutivas en Nifios ENFEN (Portellano, Martinez y
Zumarraga, 2009).

Funciones ejecutivas

Escala de calidad de vida del nifio con epilepsia CAVE
(Herranz y Casas, 1995).

Evalla la calidad de vida de nifios con
epilepsia.
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Disefio

Dadas las caracteristicas de la muestra y las condiciones de la patologia se disefid un estudio
exploratorio descriptivo. Para evaluar la influencia de las variables independientes 1)
Hemisferectomia Funcional Derecha 2) Hemisferectomia Funcional Izquierda, sobre la variable
dependiente (procesos cognoscitivos). Se realizd una evaluacion prequirdrgica al paciente de 11
afios de edad, seis meses después de la hemisferectomia funcional derecha se realizé la
evaluacion postquirirgica con las mismas pruebas que en la evaluacion prequirlrgica. A los
pacientes de siete y nueve afios de edad se les realiz6 Unicamente una evaluacion postquirdrgica
aproximadamente un afio después de la cirugia debido a que solo hasta ese momento fue posible

contactarlos.

Procedimiento

Los tres pacientes del servicio de Neurocirugia Pediatrica del Hospital General “Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional “La Raza” fueron evaluados con las seis pruebas
neuropsicoldgicas (descritas en la Tabla 1) en dos sesiones de tres horas cada una con descansos
intermedios, ya que como todos presentan alteraciones psicomotoras se les dificultaba acudir al

hospital por lo que se trato de hacerlo en el menor numero de dias.
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Caracteristicas demogréficas

5. RESULTADOS

Se evaluaron tres pacientes; un paciente con evaluacion antes y después de la HFD y a dos de ellos

Unicamente fue posible realizarles la evaluacion postquirirgica debido a que la frecuencia e

intensidad de las crisis no permitieron hacer la valoracién prequirdrgica.

generales de los pacientes se presentan en la Tabla 2.

Tabla 2. Caracteristicas demograficas de los pacientes evaluados.

Las caracteristicas

Sexo

Escolaridad

Lateralidad manual

HFD

HFI

Edad en la que se realizé la
evaluacion
neuropsicologica.

Edad en la que inicio el
padecimiento.

Edad en la que fueron
intervenidos
quirdrgicamente.

Evaluacidn prequirurgica
Evaluacién postquirurgica

PACIENTES

1 2 3
Masculino Masculino Femenino
4°primaria 3° preescolar 1° primaria

Diestra Diestra Diestra
X X
X

11 7 9

9 5 6

11 6 8

Noviembre 2010

Mayo 2011 Septiembre 2010 Enero 2010

La Tabla 3 nos muestra la evolucion de las crisis epilépticas de los tres pacientes, de manera

general se aprecia que las crisis de todos los pacientes evolucionaron en 2 afos aproximadamente

tanto en la frecuencia como en la intensidad. Cabe mencionar que los pacientes dos y tres llegaron

al estatus epiléptico y fueron puestos en coma inducido hasta la cirugia.
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Tabla 3. Evolucion en tiempo y forma de las crisis de los 3 pacientes

generalizada.

Posterior a esta
primera crisis,
durante dos meses
se presenta una
crisis parcial
motora durante la
noche ya sea en
brazo, pierna o
hemicara derecha.

presentan durante
el dia una 6 dos
crisis parciales
motoras ya sea en
brazo, pierma o
hemicara derecha,
lo que ocurre
durante un tiempo
aproximado de seis
meses.

a seis crisis
parciales motoras
durante el dia.

Algunas crisis se
presentaban ya sea
en brazo, pierna o
hemicara derecha y
en otras ocasiones
en todo el
hemicuerpo
derecho.

Pacientes Evolucion de las crisis
1-3 meses 4-6 meses | 7-12meses | 12-24 meses |
| | g
1 Inicia con crisis | Crisis parciales del | A 10 meses de la| A 18 meses se
sensoriales durante | hemicuerpo primera crisis inicia | presentan 13
la noche. | izquierdo (ocho por | movimiento  que | crisis por dia. No
Posteriormente se [ dia, con una|cesa sOlo en el|llega al estatus
presenta crisis | duracion de 10 min. | suefio. epiléptico.
parcial en pierna | Aproximadamente) [ Hemiparesia
izquierda (tres por izquierda.
dia, durante dos
meses).
2 Inicia con una crisis [ Se  aprecia  un | Se presenta
de ausencia, | aumento hemiparesia
posteriormente  se | progresivo, tres | izquierda y se
presentan  crisis | meses después, se | reportan mas de
parciales en el | presentan en [ 100 crisis por dia.
brazo izquierdo una | promedio 30 crisis | Llega al Estatus
vez  por dia, | por dia. Las crisis | epiléptico y es
durante tres meses. | motoras se [ puesto en coma
presentan en el | inducido hasta la
hemicuerpo cirugia.
izquierdo. En dos
ocasiones llegd al
estatus  epiléptico,
fue internado y
controlado.
3 Inicia con una crisis | Posteriormente se | Presenta de cinco | A los 18 meses

del inicio de las
crisis se presenta
la hemiparesia
derecha y la
frecuencia de las
crisis sigue siendo
de  seis crisis
diarias.

Aproximadamente
a los 24 meses
del inicio de la
primera crisis,
llega al estatus
epiléptico vy es
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puesta en coma
inducido hasta la
cirugia.

ESTUDIOS DE IMAGEN

Resonancia Magnética Nuclear RMN

IMAGENES PRE-OPERATORIAS PACIENTE 1

Figura 1. Corte axial en fase T2 en la que se aprecia atrofia del hemisferio cerebral derecho
(A). Corte axial en fase T2 en la que se aprecia atrofia en la region temporal y a nivel de la
cisura de Silvio (B). Corte coronal en fase T2 en la que se aprecia atrofia del hemisferio
cerebral derecho (C).
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IMAGENES POST-OPERATORIAS PACIENTE 1

Figura 2. Corte axial en fase T2 en la que se aprecia ausencia del I6bulo temporal (A). Corte
coronal en fase T2 en la que se aprecia ausencia del I6bulo temporal y desconexion del [6bulo
parietal (B).

IMAGENES PRE-OPERATORIAS PACIENTE 2

Figura 3. Corte axial en fase T2 en la que se aprecia atrofia cerebral del hemisferio cerebral
derecho, con coleccion en l6bulo frontal derecho (A). Corte axial en fase T2 en la que se
aprecia atrofia cerebral del hemisferio cerebral derecho (B).
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IMAGENES POST-OPERATORIAS PACIENTE 2

Figura 4. Corte axial en fase T2 en la que se aprecia ausencia del lIobulo temporal derecho y
desconexion del I6bulo parietal derecho (A). Corte axial en fase T2 en la que se aprecia
ausencia del l6bulo temporal derecho (B).

IMAGENES PRE-OPERATORIAS PACIENTE 3

Figura 5. Corte axial en fase T2 en la que se observa atrofia hemisférica izquierda y
ventriculomegalia izquierda (A). Corte axial en fase T2 en la que se observa atrofia

hemisférica izquierda (B).
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IMAGENES POST-OPERATORIAS PACIENTE 3

Figura 6. Corte axial en fase T2 en la que se aprecia ausencia del lobulo temporal izquierdo,
asi como desconexion del I6bulo parietal izquierdo (A). Corte axial en fase T2 en la que se
aprecia ausencia del I6bulo temporal izquierdo (B). Corte sagital en fase T2 en la que se
aprecia desconexion del cuerpo calloso(C).
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TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

En lo que respecta al tratamiento farmacoldgico; la historia clinica de los pacientes evaluados
postquirurgicamente indica que el paciente uno al momento de la evaluacion consumia siete
farmacos antiepilépticos y después de a cirugia Unicamente tres farmacos. Los otros dos pacientes
antes de ser intervenidos quirlrgicamente tuvieron un aumento progresivo en el uso de farmacos
antiepilépticos y como se aprecia en la Tabla 4, al momento de la evaluacion consumian Gnicamente

tres anticomiciales.

Tabla 4. Farmacos antiepilépticos administrados a los pacientes.

Paciente | Medicamento FAE Duracion del
(mg diarios) tratamiento
(meses)

Vigabatrina 500 2
Valproato de 600 17

. magnesio
o S Levetiracetam 625 18
. % 1 Carbamazepina 800 18
Topiramato 300 3
Fenobarbital 40 7
Clonazepam 0.6 4
_ 8 Fenobarbital 15 4
g5 Levetiracetam 200 6
= Carbamazepina 800 6
Topiramato 300 12
2 2 Carbamazepina 600 12
) Fenobarbital 150 12
= Topiramato 600 18
d 3 Levetiracetam 3000 12
Oxcarbamazepina 1350 18
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5.1 Resultados de las pruebas aplicadas

1) Evaluacion pre y postquirargica del paciente 1 HFD

a) Prueba de escaneo general: Perfil de ejecucion en la Escala Wechsler de Inteligencia para

Nifios (WISC IV)

Se presentan los resultados de la evaluacion pre y postquirdrgica del paciente 1 con atrofia
hemisférica derecha que fue sometido a HFD. En la Tabla 5 se presentan las puntuaciones indice y
su respectiva clasificacion de acuerdo con la evaluacion pre y postquirirgica. Con base en estos
resultados, se aprecia que en la evaluacion prequirdrgica el paciente presenta un Coeficiente
Intelectual (Cl) total de 72 y seis meses después de la cirugia presenta un Cl total de 70, lo que
indica que tiene un funcionamiento dentro del rango de inteligencia limite. La escala de comprension
verbal muestra una puntuacion indice de 79 para la primera evaluacion, mientras que para la
evaluacion postquirirgica obtiene una puntuacion de 73 indicando un rango limite; la escala de
razonamiento perceptual presenta una puntuacion de 84 en ambos momentos de la evaluacion lo
que lo ubica en el rango de promedio bajo; en lo que respecta a la memoria de trabajo presenta
puntuaciones indice de 80 y 86 en la evaluacion pre y postquirdrgica respectivamente; y finalmente
en la velocidad de procesamiento se observan puntuaciones indice de 72 en la primera evaluacion y

70 en la evaluacion postquirirgica, ubicandolo en un rango limite.

En la Figura 7 se observa el perfil de puntuaciones escalares de la evaluacion pre y postquirirgica
del paciente. Los resultados muestran que la mayoria de sus puntuaciones se encuentran por debajo
de una desviacion estandar. De manera general se observa un patron de ejecucion similar y sin
cambios evidentes en ambas evaluaciones. Los resultados de las subpruebas de la escala verbal en

la evaluacion prequirdrgica indican dificultades en las subpruebas de vocabulario, comprension y
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palabras en contexto; para la evaluacion postquirirgica se aprecia una mejor ejecucion en
informacion y palabras en contexto. En razonamiento perceptual se observan deficiencias en
disefios con cubos y matrices en la primera evaluacion, mientras que en la segunda evaluacion se
muestra una mejoria en el desempefio de la subprueba de disefio con cubos y un decremento en las
tareas de matrices y figuras incompletas. En las pruebas que miden memoria de trabajo se observd
disminucion de las puntuaciones escalares de retencion de digitos y un incremento en las
puntuaciones de la subprueba de nimeros y letras en la segunda evaluacion. Finalmente, se
encontraron deficiencias en todas las subpruebas que evallan velocidad de procesamiento en
ambas evaluaciones. De este modo se aprecia que las diferencias en el funcionamiento cognoscitivo

no son clinicamente relevantes.

Tabla 5. Puntuaciones de indices compuestos y clasificacién en los dos momentos de

la evaluacion.
Escala indice compuesto
Clasificacién
indices Pre Post Pre Post
Noviembre Mayo  Noviembre Mayo
2010 2011 2010 2011
Compresion verbal 79 73 Limite Limite
Razonamiento perceptual 84 84 Promedio bajo  Promedio bajo
Memoria de trabajo 80 86 Limite Promedio bajo
Velocidad de procesamiento 62 59 Muy bajo Muy bajo
Escala total 72 70 Limite Limite
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Figura 7. Perfil de puntuaciones escalares de las evaluaciones pre y postquirdrgica.

b) Memoria audioverbal: Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense Infantil (TAVECI)

Los resultados de las evaluaciones se muestran en la Figura 8 y Tabla 6. Los resultados de la
evaluacion prequirdrgica muestran que el paciente se ubica por debajo de la norma en la mayoria de
las puntuaciones, mientras que para la evaluacion postquiriirgica se observa un incremento en las
puntuaciones tipicas de la prueba; sin embargo se aprecian dificultades en cuanto a sus habilidades
de aprendizaje y de memoria. Las puntuaciones tipicas sefialan que presenta alteraciones en la
formacion de huellas de memorias de acuerdo con las puntuaciones de las variables cuatro y cinco
de la evaluacion prequirtrgica, mientras que presenta un incremento en la evaluacion postquirlrgica.
Por otro lado, se aprecia que no aprendié a discriminar las palabras de la lista de cualquier otra

palabra almacenada y mostr6 una tendencia a contestar no en el apartado de reconocimiento.
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Finalmente se aprecia que si hace uso de ayudas externas como claves seménticas o fonologicas

para evocar la palabra deseada.

TAVECI
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Figura 8. Curva de aprendizaje de palabras de la evaluacion pre y postquirlrgica.

Tabla 6. Variables y puntuaciones tipicas (PT) de TAVECI del paciente uno.

Variables PT
Pre  Post
1. Discriminabilidad -4 -5
2. Sesgo de respuesta -4 15
4. RL-CP frente a RI-A5 -3 -0.5
5. RCL-CP frente a RCL-LP -3 0

7. RCL-LPfrente a RL- RL-LP 05 05
8. Recon-Ac frente a RL-LP 35 15
9. Recon-Ac frente a RCL 4 1
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c) Lenguaje receptivo y expresivo: Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo y Expresivo

En la Tabla 7 se aprecia el rendimiento en lenguaje receptivo y expresivo en ambas evaluaciones.
De acuerdo con los resultados de las evaluaciones antes y después de la cirugia su lenguaje
receptivo es similar al esperado en un nifio de 14 afios de edad. Mientras que en el lenguaje
expresivo en la primera evaluacion resultdé semejante al de un nifio de 13.6 afios de edad promedio a
diferencia de la evaluacion postquirirgica donde se observé un decremento importante presentando

una edad semejante a un nifio de 10.6 meses.

Tabla 7. Puntuaciones del Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo (R) y Expresivo (E) del
paciente uno.

Puntuaciones Pre Post Pre Post
R R E E

Puntaje bruto 94 95 100 89
Edad mental 14 144 136 106
Percentil 95 94 87 30
Grupo intelectual 8 8 7 4

Puntaje estandar 124 123 117 92
Nota: (R) Lenguaje receptivo y (E) Lenguaje expresivo.

d) Percepcion y memoria visual: Test de Copia y de Reproduccion de memoria de Figuras

Geométricas Complejas Rey

El modelo de reproduccion y memoria se observan en la figura 9 y los resultados de la prueba se
aprecian en la Figura 10. De manera general, la evaluacion prequirlrgica muestra que tuvo un
tiempo de copia dentro del rango de lo normal. El paciente comienza su dibujo realizando el armazon
general de la figura; sin embargo esta deformada. Dentro del armazén se distinguen algunos
detalles, no obstante se observa que no se encuentran en Su posicion correcta y se encuentran

deformados al grado de que muchos de ellos no logran distinguirse adecuadamente. Las
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caracteristicas del dibujo indican que presenta un tipo de copia lll y se coloca su puntuacion dentro
del percentil 10 con respecto a su grupo normativo, lo anterior, sugiere que no logra percibir la figura

de manera adecuada y que no es capaz de organizar la informacion visual presentada.

En lo que respecta a la evaluacion posquirrgica, presenta un tiempo de copia largo que lo ubica en
el percentil 10. De manera general, se observa una mejoria en cuanto a la calidad, posicion y
tamafio de la figura; sin embargo aun se presentan dificultades; en este sentido, se aprecia que
inicia el dibujo con el rectangulo que sirve de armazén y posteriormente va plasmando poco a poco
los detalles primarios y secundarios; no obstante, estos detalles no conservan su forma ni posicion
original. Cabe mencionar que el paciente es consciente de que tiene dificultades en sus habilidades
espaciales, ya que frecuentemente menciona que debid de hacerlo diferente para que cupiera en la

hoja.

Con base en las caracteristicas del dibujo, el paciente presenta un tipo de copia Ill y su puntuacion

general lo ubica en el percentil 40.

En la reproduccion de memoria de la evaluacion prequirdrgica también presenta un tiempo corto en
la realizacion del dibujo, se observa el armazon general con un fondo de lineas confuso, en el que
se logran distinguir sélo algunos detalles, los cuales no se encuentran en la posicién adecuada y se
observan deformados, por lo que corresponde a un tipo de construccion de figura V. La puntuacion
total de la reproduccion de memoria se encuentra en el percentil 10 lo que lo ubica por debajo de su
grupo normativo. En la evaluacion postquirurgica se aprecia una mejoria importante, presenta un tipo
de reproduccion mas largo que en la evaluacion prequirirgica y se aprecia que logra evocar el

armazon de la figura y dibujar mas elementos primarios y segundarios; sin embargo, omite varios
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elementos y la posicion de algunos de ellos no es la adecuada. Por ello presenta un tipo de

construccion de figura Ill y se encuentra en el percentil 40.

S,

Figura 9. Figura compleja de Rey forma A.

Evaluacion prequirtrgica Evaluacion postquirdrgica

Copia Copia

(==

Memoria Memoria

Figura 10. Copia y reproduccion de memoria de la Figura compleja de Rey del paciente uno HFD.
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e) Funciones ejecutivas: Evaluacién Neuropsicoldgica de las Funciones Ejecutivas en Nifios

ENFEN

Como se observa en la Figura 11, el paciente presenta un patron de ejecucion similar en ambos
evaluaciones, la mayoria de sus puntuaciones se encuentran por debajo del promedio. En la
valoracion postquirdrgica se observa una mejoria en la fluidez semantica asi como en la subescala
de interferencia. Resulta importante mencionar que la velocidad de procesamiento del paciente
influye en algunas de las puntuaciones de la prueba, ya que se aprecia que resuelve de manera

correcta las tareas de senderos y anillas; sin embargo su tiempo de ejecucion es muy largo.

ENFEN

10 -
8 -
(] P

===, Proquirargica
4- ==, Postquirdrgica
2 - %
(4] . . . M . .

Fluido:zF. Fluidez5. SondoroG.  Sondeoro C Anillas  Intorforoncia

Figura 11. Perfil de puntuaciones decatipo de la evaluacion pre y postquirdrgica. La barra azul
corresponde a las puntuaciones que se encuentran dentro de la norma.

f) Conducta y emociones

La informacion sobre la conducta y emociones del paciente se obtuvo a través de la entrevista
clinica y de la observacion del paciente durante las sesiones de evaluacion. De manera general,
antes de la cirugia, los padres del paciente describian a su hijo como un nifio tranquilo y que

generalmente respeta las reglas, lo cual coincidié con lo observado durante las sesiones de
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evaluacion, en las que mostr6 una actitud de cooperacién muy favorable. Seis meses posteriores a
la cirugia los reportes de los padres indican que se presentan sintomas negativos como la apatia y
por otro lado alteraciones en la conducta, como por ejemplo rayar coches en un estacionamiento.
Del mismo modo, durante la evaluacion se aprecid apatia y poco control inhibitorio, lo cual dificultd

su evaluacion.

g) Calidad de vida: Escala de Calidad de Vida del Nifio con Epilepsia CAVE

La figura 12 muestra los resultados de la escala CAVE, donde se indica la percepcion que tienen los
padres de los pacientes antes y después de la hemisferectomia funcional derecha. De manera
general, la puntuacion que se obtuvo en la escala antes de la cirugia fue de 15 lo que indica que los
padres consideraban que la calidad de vida de su hijo estaba entre “muy mala a mala”, mientras que
después de la cirugia la puntuacion cambio a 24 lo que sefiala que después de la cirugia los padres
opinan que la calidad de vida de su hijo mejord y ahora es considerada entre “mala a regular”. De
forma especifica se aprecia que mejora su calidad de vida después de la cirugia en la mayoria de los
ambitos que integra a escala, sin embargo, los puntajes mas altos se encuentran en la frecuencia e

intensidad de las crisis, ya que hasta el momento el paciente ya no ha vuelto a convulsionar.
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ESCALA DE CALIDAD DE VIDA DEL NINO CON EPILEPSIA
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Figura 12. Puntuaciones de la Escala de Calidad de Vida para Nifios con Epilepsia CAVE
aplicada a los padres del paciente 1 antes y después de la HFD.

2) Resultados de los dos pacientes con Unica evaluacion postquirurgica: HFD y HFI

a) Pruebas de escaneo general: Escalas Wechsler de Inteligencia para nifios WPPSI- Espafiol

los resultados de las pruebas aplicadas a los dos pacientes que Unicamente fueron

evaluados postquirdrgicamente.

8 se aprecian las puntuaciones de Cl del paciente 2 que fue sometido a la

hemisferectomia Funcional Derecha HFD; de manera general se aprecia que tiene un Cl total de 88
que lo sitta en un rango promedio bajo. La escala verbal indica un CI de 100 lo que coloca al
paciente en un rango normal, por otro lado la escala de ejecucion presenta un Cl de 77 ubicandolo

en un nivel limite.
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En la Figura 13 se observa su patrén de ejecucion durante la prueba. Su ejecucion indica que sus
habilidades verbales se encuentran dentro del rango de lo normal. Su desempefio en la escala de
ejecucion deja ver que tiene deficiencias importantes en las subpruebas de Laberintos, Disefios

Geomeétricos y Disefio con Prismas, que evallan habilidades visuoespaciales y de visoconstruccion.

En lo que respecta al paciente 3 que fue sometido a la Hemisferectomia Funcional Izquierda (HFI), la
Tabla 8 nos muestra sus puntuaciones indices. Se aprecia una puntuacion indice total de 57, lo que
sugiere que se encuentra en el rango muy bajo. La escala de comprension verbal muestra una
puntuacion indice de 55, indicando el rango muy bajo, la escala de razonamiento perceptual
presenta una puntuacion de 82 colocandola en el rango de promedio bajo; en lo que respecta a la
memoria de trabajo y velocidad de procesamiento se observan puntuaciones indice de 62 y 57

respectivamente lo que indica puntuaciones muy bajas.

En la Figura 14 se muestra su perfil de puntuaciones escalares. Pese a que presenta dificultades en
la mayoria de las area probadas, se aprecia que las puntuaciones mas altas con respecto a ella
misma se ubican en la escala de razonamiento perceptual; sin embargo, las Unicas puntuaciones
que se encuentran dentro del rango normal, son matrices y disefio con cubos que se ubica en el
limite inferior del rango de lo normal. Las puntuaciones mas bajas se encuentran en la escala verbal.
En lo que respecta a la subpruebas que evalian memoria de trabajo, fue imposible aplicar la
subprueba nimeros y letras debido a que la paciente no entendio las instrucciones. Finalmente, en
las subpruebas que evallan velocidad de procesamiento se observo el mismo patron de ejecucion

con puntuaciones que se alejan de la norma con 4 desviaciones estandar.
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Tabla 8. Puntuaciones Cl para la escala verbal, de ejecucion y total de WPPSI del paciente 2 y puntuaciones
indice de las escalas de Comprension verbal y Razonamiento perceptual, memoria de trabajo, velocidad de
procesamiento e indice total de WISC -IV del paciente 3.

Paciente 2 HFD Paciente 3 HFI
Cl Rango indice Rango
compuesto
Escala 100 Normal Comprension verbal 55 Muy bajo
verbal
Escala de 77 Limite Razonamiento 82 Promedio
gjecucion perceptual bajo
Escala 88 Promedio Memoria de trabajo 62 Muy bajo
Total Bajo
Velocidad de 57 Muy bajo
procesamiento
indice total 57 Muy bajo
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Figura 13. Puntuaciones normalizadas de WPPSI del paciente 2 con HFD. El &rea enmarcada

muestra el rendimiento promedio. o
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Figura 14. Perfil de puntuaciones normalizadas de WISC del paciente 3. El &rea enmarcada
muestra el rendimiento promedio.

b) Memoria audio-verbal: Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense Infantil (TAVECI)

Los resultados de ambos pacientes se muestran en la Figura 15 y en la Tabla 9. En lo que respecta
a la curva de aprendizaje de ambos pacientes se aprecia una curva irregular para el paciente 2 y una
curva mas plana en la paciente 3, lo que sugiere dificultades importantes en el aprendizaje de una

serie de palabras.

En lo que respecta a las puntuaciones tipicas que se aprecian en la Tabla 9, ambos pacientes
presentan puntuaciones que se encuentran por lo menos dos desviaciones estandar por debajo de lo

esperado.
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Las puntuaciones sugieren que presentan problemas tanto en el registro, almacén y recuperacion de
la informacion. Del mismo modo, en la prueba de reconocimiento los pacientes no fueron capaces de
discriminar las palabras de la lista de aprendizaje de cualquier otra palabra, por lo que se puede
interpretar que no existe un aprendizaje. Finalmente, es importante sefialar que los pacientes no

hacen uso de ayudas fonoldgicas ni semanticas para encontrar la informacion deseada.

TAVECI
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Figura 15. Curva de aprendizaje de palabras del paciente dos HFD y paciente tres HFI.

Tabla 9. Variables v puntuaciones tipicas de TAVECI de los pacientes 2 v 3.

Variables PT
Paciente 2 HFD  Paciente 3 HFI
1. Discriminabilidad -5 -5
2. Sesgo de respuesta -2.5 -3
4. RL-CP frente a RI-A5 -2.5 -0.5
5. RCL-CP frente a RCL-LP -2 0
7. RCL-LPfrente a RL- RL-LP -2 05
8. Recon-Ac frente a RL-LP -0.5 4.5
9. Recon-Ac frente a RCL -2 -5
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c) Lenguaje expresivo y receptivo: Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo y Expresivo

Los resultados del Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo y Expresivo que se muestran en la
Tabla 10, indican que el rendimiento del lenguaje receptivo del paciente 2 es similar al esperado en
un nifio de cinco afios de edad promedio, lo que lo ubica muy por debajo de la normal. En lo que
respecta a su lenguaje expresivo tiene una ejecucion similar a la que se esperaria en un nifio de 5.8

afios de edad de igual forma presentdndose en un percentil por debajo al esperado.

Por su parte, el desempefio del lenguaje receptivo de la paciente 3 es similar al de un nifio de 6.4
anos y su lenguaje expresivo al de un nifio de 4.6 afios, lo que ubica si ejecucion del lenguaje tanto

expresivo como receptivo muy por debajo del desempefio esperado.

Tabla 10. Puntuaciones del Test Figura/Palabra de Vocabulario Receptivo (R)y
Expresivo (E) de los pacientes 2 y 3.

Paciente 2 HFD  Paciente 3 HFI
7 afios de edad 9 afios de edad

Puntuaciones R E R E
Puntaje bruto 44 56 56 46
Edad mental 5.0 5.8 6.4 4.6
Percentil 4 10 5 1
Grupo intelectual 2 2 2 1
Puntaje estandar 74 81 65 55

d) Percepcion y memoria visual: Test de Copia y de Reproduccién de memoria de Figuras

Geométricas Complejas Rey

Los modelos de reproduccién y memoria se aprecian en la figura 16 y los resultados de la Figura
compleja de Rey que se observan en la figura 17, sugieren que el paciente 2 tiene dificultades
importantes para percibir de manera adecuada las figuras presentadas. En el dibujo a la copia dibuj6

los cuatro elementos principales, sin embargo, la mayoria de los elementos secundarios fueron
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omitidos. En lo que respecta a la calidad se observan figuras poco definidas, con dificultad para el
cierre visual. Por su parte, el tamafio, posicion y situacion relativa se encuentran alterados. En lo que
respecta a la memoria, se observan cuatro elementos de los cuales Gnicamente se logran distinguir
dos de los elementos principales, no obstante, se presentan contornos poco definidos y con
dificultad aparente del cierre visual. De manera general, se observan deficiencias significativas en
cuanto a la percepcion visual y la memoria visual, lo que ubica al paciente por debajo del 90% de la

poblacion de una edad comparable.

La paciente 3 presenta igualmente dificultades importantes en cuanto a la copia y reproduccion de la
figura; en este sentido se aprecia que a la copia dibujé Unicamente cuatro elementos principales en
aislado sin dibujar el armazon que da forma a la figura, y se aprecian cuatro detalles secundarios de
la figura. En cuanto a la calidad se aprecia un trazo inestable y algunas de las figuras se encuentran
poco definidas. Por otro lado, se observa que presenta dificultades en cuanto al tamafio y posicion
de las figuras. Por su parte, en la reproduccion de memoria se distinguen tres elementos principales
de la figura de forma aislada y un detalle secundario. Tanto la posicion y tamafio se encuentran
alterados. De igual forma que el paciente uno, las puntuaciones de la paciente dos la colocan por

debajo del 90% de la muestra normativa.
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Figura 16. Figura compleja de Rey forma B y forma A

PACIENTE 2 HFD PACIENTE 3 HFI
Copia Copia

Memoria Memoria
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[

Figura 17. Copia y reproduccion de memoria del paciente dos HFD y paciente tres HFI.
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e) Funciones ejecutivas: Evaluacién Neuropsicoldgica de las Funciones Ejecutivas en Nifios

ENFEN

En la Figura 18 se aprecian los perfiles de puntuaciones decatipo de los pacientes 2 y 3
respectivamente. Las puntuaciones de ambos pacientes se encuentran en los decatipos mas bajos.
De manera especifica, la puntuacion més alta del paciente 2 con HFD se encontrd en la subescala
de fluidez seméntica, no fue posible aplicar las subescalas de senderos debido a que el paciente
solo tiene secuencia de conteo hasta el nimero 10, y la subescala de interferencia no se aplicé
debido a que el paciente no sabe leer. En lo que respecta a la paciente 3, consigue Unicamente
puntuaciones que lo ubican en el decatipo 1 en las subescalas evaluadas, las escalas de senderos e

interferencia no fueron aplicadas debido a que la paciente reconoce sdlo algunos nimeros y letras.

ENFEN

W px2
o px3

FluidezF. FluidezS. SenderoG. SenderoC. Anillas Interferencia

0

Figura 18. Perfil de puntuaciones decatipo de la evaluacion del paciente dos HFD y paciente
tres HFI. La barra azul horizontal corresponde a las puntuaciones que se encuentran dentro
de la norma.
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f) Conducta y emociones

De manera similar al paciente 1, la informacion sobre la conducta y emociones de los pacientes 2y 3
se obtuvieron a través de la entrevista clinica y de la observacion de los pacientes durante las
sesiones de evaluacion. En lo que respecta al paciente 2 con HFD; la madre del paciente reporta
que antes de la cirugia el paciente era un nifio muy tranquilo y un poco timido; después de la
hemisferectomia funcional la escuela reporta apatia y problemas graves de conducta y su madre
refiere cambios drasticos de emociones que resultan en ocasiones incongruentes al contexto. Por
otro lado, durante la evaluacion se observaron sintomas positivos como la desinhibicion e incluso
euforia. En cuanto a la paciente 3 con HFI, los padres reportan que siempre fue una nifia muy
tranquila; sin embargo, después de la cirugia la reportan sumamente timida y apatica. Durante las
sesiones de evaluacion se apreciaron sintomas negativos importantes como apatia, lo cual dificultd

la evaluacion al grado en el que se tuvieron que aumentar las sesiones de evaluacion.

g) Calidad de vida: Escala de Calidad de Vida del Nifio con Epilepsia CAVE

En las Figura 19 y 20 se observan los resultados de la Escala CAVE del paciente 2 con HFD y del
paciente 3 con HFI. El puntaje global de ambos pacientes antes de ser intervenidos quirdrgicamente
es de 11 lo que indica que los padres de ambos pacientes opinan que antes de la cirugia sus hijos
tenian una calidad de vida que se encontraba en un rango entre “muy mal y mal”; mientras que
después de la cirugia su opinidn cambio obteniendo ahora 24 y 25 puntos respectivamente lo que
sefiala que los padres de los pacientes consideran que la calidad de sus hijos mejor6 ubicandose
entre “regular y bien” De manera general, se aprecia que los padres creen que la calidad de vida de

sus hijos mejord notablemente después de la cirugia. Cabe sefialar que los puntajes més altos se
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encuentran en la frecuencia e intensidad de las crisis, lo que le ha permitido al paciente dos con HFD

asistir nuevamente a la escuela a diferencia de la paciente 3 con HFI.

ESCALA DE CALIDAD DE VIDA DEL NINO CON EPILEPSIA
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Figura 19. Puntuaciones de la Escala de Calidad de Vida para Nifios con Epilepsia CAVE
aplicada a la madre del paciente dos antes y después de la HFD.
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Figura 20. Puntuaciones de la Escala de Calidad de Vida para Nifios con Epilepsia CAVE
aplicada a los padres del paciente tres antes y después de la HFI.
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6. DISCUSION

El estudio del Sindrome de Rasmussen resulta trascendental, ya que es un padecimiento poco
comdn y de dificil diagndstico. Por otro lado, la hemisferectomia funcional es un procedimiento
quirdrgico de la que ya se han reportado estudios neuropsicoldgicos, no obstante, existe muy poca
informacion sobre los procesos cognoscitivos de los nifios con sindrome de Rasmussen intervenidos
particularmente con esta técnica quirlrgica, por lo que los resultados de esta investigacion pueden
ser de gran utilidad para conocer mas acerca de las consecuencias de dicha técnica en pacientes
con un sindrome hemisférico como lo es el sindrome de Rasmussen; asimismo, nos brinda la
posibilidad de comprender mas sobre de la especializacion hemisférica durante las etapas de

desarrollo en pacientes con alteraciones hemisféricas graves.

En consistencia con los objetivos inicialmente puntualizados, en el presente trabajo se evaluaron los
procesos neuropsicologicos de 3 pacientes con Sindrome de Rasmussen, un nifio de 11 afos de
edad (antes y después de la hemisferectomia funcional derecha) y dos de 7 y 9 afios (después de
haber sido sometidos a la hemisferectomia funcional derecha e izquierda respectivamente). Los
resultados obtenidos muestran deficiencias importantes en los procesos cognoscitivos de los tres
pacientes, mostrando perfiles cognoscitivos diferentes que se relacionan intimamente con el

hemisferio afectado.

En lo que respecta a los pacientes con HFD, mostraron un nivel de inteligencia limitrofe y normal
bajo lo que coincide con lo descrito por Pulsifer et al. (2004), quienes reportan que los pacientes con
atrofia hemisférica derecha tienen un nivel de inteligencia promedio bajo. La paciente a la que se le

practicd HFI presentd un nivel de inteligencia muy bajo, hallazgo consistente con las observaciones
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de Pulsifer et al. (2004), respecto a que son los pacientes con atrofia hemisférica izquierda quienes

tienen un peor prondstico.

Respecto a deficiencias especificas en los procesos cognoscitivos de estos pacientes, se observo
que los tres presentan alteraciones que corresponden al hemisferio cerebral afectado, aunque los
pacientes con HFD difieren entre si. De manera general, en el paciente 2 (posterior a la HFD), se
observo que las principales alteraciones incluyeron a las habilidades visuoespaciales (Pulsifer, et al.,
2004). Por su parte, Kinshourne (2009), argumenta que la percepcion del espacio requiere de
habilidades de procesamiento especificos que normalmente surgen sélo hacia el final de la primera
década de la vida, entonces la presentacion de una tarea espacial-relacional para los nifios mas
pequefios dara lugar a fallas en dicha tarea, ya que a esa edad los dos hemisferios procesan el
material en un grado comparable; lo anterior sugiere que el paciente 2 con HFD tiene mayor
probabilidad de rehabilitar de mejor manera estas funciones debido a que aln no se establece por

completo una lateralidad funcional de las habilidades espaciales.

Por otro lado, Mammarella y Pazzaglia (2010), sefialan que las lesiones que involucran grandes
porciones del hemisferio derecho se encuentran relacionadas con disfunciones en la competencia
social, reconocimiento visual, manejo de la informacion novedosa, asi como del manejo de la
informacion répida y simultanea; lo que concuerda con los resultados de ambos pacientes con HFD,
en quienes se observan alteraciones importantes en su conducta y juicio social, asi como en la

percepcion habilidades visuoespaciales y en los diferentes tipos de memoria.

Con respecto al paciente con HFI, Loddenkemper et al. (2003), sefiala que en los pacientes con
hemisferectomia izquierda se observa una mejor ejecucion en las pruebas que evallan habilidades
visomotoras, mientras que en el resto de las areas evaluadas, la ejecucion de los pacientes se
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encuentra muy por debajo de la norma. En este sentido, Kinsbourne (2009), sefiala que las lesiones
cerebrales izquierdas sufridas antes de los cinco afios provocan un indice de inteligencia menos
favorable que cuando las lesiones se presentan en los afios posteriores, aunque los nifios adn

podrian progresar durante las etapas de desarrollo del lenguaje y mejorar su indice de inteligencia.

Con relacion al proceso atencional, los pacientes con HFD presentan alteraciones en la atencion
sostenida y, particularmente el paciente 1, evidencia fallas en la atencion selectiva. Por su parte, la
paciente con HFI muestra una adecuada atencion sostenida y una deficiente atencion selectiva. De
acuerdo con Estévez-Gonzalez et al. (1997), las alteraciones en la atencion sostenida se relacionan
con lesiones en la corteza orbitofrontal lateral y frontal dorsal del hemisferio derecho, asi como con
los ganglios basales y la corteza parietal, lo cual coincide con las alteraciones neuroanatémicas de
los pacientes. Por su parte, en lo que respecta a la atencion selectiva, se ha sugerido que aunque la
atencion es una funcion bilateralizada, el hemisferio derecho a través de vias noradrenérgicas se
encuentra mejor capacitado para regular la atencion selectiva. En este sentido, la diferencia entre

ambos pacientes con HFD puede explicarse por el proceso de lateralizacion de funciones.

El lenguaje, es uno de los procesos en los que se evidencian diferencias notables entre los
pacientes. En cuanto al paciente con HFI, los resultados indican que presenta alteraciones
importantes en el lenguaje expresivo y receptivo; en este sentido, la edad de inicio del Sindrome de
Rasmussen asi como la edad en la que se realiza la cirugia juegan un papel muy importante. Al
respecto, Telfeain (2002), sefiala que si la HFI se realiza en un tiempo 6ptimo después de haber
realizado el diagnostico, los pacientes presentan menores alteraciones de lenguaje, ya que en
general se acepta que después de los 4-6 afios de edad, el potencial para que el hemisferio derecho

adapte la funcion del lenguaje se reduce progresivamente. Sin embargo, Loddenkemper et al.
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(2003), sefiala que en algunos pacientes con encefalitis de Rasmussen se ha reportado una
aparente transferencia interhemisférica del lenguaje después de los nueve afios de edad. La
transferencia fue evaluada mediante pruebas neuropsicologicas, mostrando un deterioro progresivo
del lenguaje antes de ser sometidos a la HFI y posteriormente una mejoria continua. Kinsbourne
(2009), argumenta que los precedentes del lenguaje se establecen en el mismo hemisferio en el que
el lenguaje termina de madurar. La manifestacion temprana es quiza una activacion selectiva de ese
hemisferio en un contexto verbal, mucho antes de que el sustrato neuronal haya madurado al punto
de que el procesamiento del lenguaje sea factible. No obstante, indica que cuando la lesién ha
ocurrido antes de los dos afios de edad es menos probable que se presente afasia a diferencia de
cuando se presenta en afios posteriores; asimismo sefiala que las estructuras del hemisferio
derecho tienden méas a asumir una funcion compensatoria en una lesion ocurrida durante una etapa
temprana del desarrollo; algunos circuitos pueden dar soporte al desarrollo de lenguaje ya sea de
manera temprana en el desarrollo normal o en la compensacion, sin embargo otros circuitos
neuronales no pueden, independientemente de que no sean habilidades cognoscitivas del lenguaje.
En este sentido, las mejorias observadas en la paciente pueden deberse a procesos de plasticidad
cerebral 0 a la reduccion de las crisis, ya que probablemente las crisis convulsivas suprimian ciertas
funciones que otras areas cerebrales podian tomar, impidiendo la plasticidad del sistema nervioso

central (Loddenkemper, et al., 2003).

Por otro lado, las deficiencias en el lenguaje que se pueden presentar en nifios con alteraciones
hemisféricas derechas se refieren a la regulacién de aspectos prosddicos, concretismo, fluidez
verbal y a la comprension y expresion emocional (Portellano, 2008); lo que puede observarse en el

paciente 1 con HFD a diferencia del paciente 2 con HFD, que no presenta alteraciones relacionadas
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con el lenguaje. En este sentido, Knecht et al. (2002), afirma que probablemente las diferencias
individuales en la organizacion del lenguaje hacen que algunas personas sean mas capaces de

recuperar la funcion después de un dafio cerebral unilateral.

En el caso de la memoria; en el paciente con evaluacion pre y posquirdrgica de HFD se aprecian
alteraciones en la memoria semantica, episodica y visual, observandose mejorias en todos estos
tipos de memoria después de la cirugia. Al respecto, Purves et al., (2007), argumenta que durante el
desarrollo se hace evidente la plasticidad de los circuitos neuronales, en este sentido menciona que
existen indicios de plasticidad sinaptica en el sistema nervioso de los mamiferos que se desarrollan
a escalas temporales que varian desde milisegundos hasta dias, semanas 0 mas. Uno de los
patrones sinapticos que producen un efecto prolongado en la fuerza sinaptica es el denominado
potenciacion a largo plazo, que esté relacionado con la formaciéon de memorias o al menos con el
almacenamiento de la informacién especifica. Por su parte, Aguilar (2003), afirma que tanto el
sistema visual como el motor son areas donde la plasticidad neuronal es méas evidente; no obstante,
practicamente todas las funciones cerebrales pueden verse beneficiadas con la recuperacion de la

funcién después del dafio.

En cuanto al paciente 2 con HFD, son evidentes sus alteraciones en la memoria inmediata asi como
la memoria visual; lo que es caracteristico de alteraciones del hemisferio derecho; en torno a ello
Mammarella y Pazzaglia (2010), sostienen que en pacientes con sindrome del hemisferio derecho se
ha observado una diferencia importante entre las puntuaciones de las tareas que evaluan memoria
verbal y memoria visuoespacial, mostrandose puntuaciones inferiores en la memoria visuoespacial
con respecto a pacientes control sin lesiones del hemisferio derecho. Un vinculo importante a

considerar son las alteraciones en la percepcion visual que se aprecian en pacientes con lesiones
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del hemisferio derecho y que influyen de manera directa en la codificacion, almacenamiento y la
evocacion de la memoria visuoespacial. De acuerdo con esto, Acosta (2000), apunta que algunas de
las deficiencias neuropsicologicas de nifios con sindrome del hemisferio derecho presentan
alteracion en la discriminacion y reconocimiento de los detalles y relaciones visuales, asi como en la

organizacion visuoespacial, lo que coincide con Mammarella y Pazzaglia (2010).

Por su parte, Rains (2004), sugiere que pacientes con lesiones temporales derechas presentan
dificultades importantes en cuanto a la memoria espacial y refiere que remociones extensas de
estructuras temporales mesiales derechas producen dificultades importantes para aprender

secuencias repetitivas.

En cuanto al funcionamiento en el hemisferio izquierdo, la paciente con HFI presenta una ejecucion
deficiente en todas los tipos de memoria que fueron evaluados, lo cual coincide con lo reportado por
Pulsifer et al. (2004), quien indica que los pacientes con HFI son quienes presentan un peor
prondstico y desempefio cognoscitivo de manera general. Con base en lo reportado sobre las
alteraciones de memoria relacionadas con las lesiones hemisféricas izquierdas en nifios, Ardila y
Rosselli (2007), refieren que la memoria verbal se encuentra frecuentemente afectada, ademas
estiman que el 70% de los nifios que presentan lesiones del hemisferio izquierdo padecen afasias,
las cuales regularmente presentan caracteristicas de una afasia global o0 motora lo que también va a
mermar el funcionamiento de la memoria audioverbal. Por otro lado, también resulta necesario
considerar el papel de estructuras subcorticales. En este sentido, Carslon (2007), argumenta que
pacientes con alteraciones del hipocampo presentan una pérdida en la capacidad de establecer
nuevas memorias declarativas y que el aprendizaje verbal se encuentra afectado, como es el caso

de todos los pacientes. Gonzalez et al. (2007), sefialan que en los nifios se tienen que contemplar
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las implicaciones de estructuras mesiales del lobulo temporal, ya que son parte integral de la

formacion y retencién de informacion nueva.

Gran parte de los estudios sobre las alteraciones neuropsicologicas relacionadas con lesiones
hemisféricas se encuentran enfocadas en las alteraciones del lenguaje, memoria, habilidades
visuoespaciales y de ejecucion, empero; un hallazgo que no ha sido reportado en las investigaciones
sobre el Sindrome de Rasmussen y en la hemisferectomia funcional, son las alteraciones en las
funciones ejecutivas de los pacientes. De acuerdo con los resultados del presente estudio, los tres
pacientes mostraron alteraciones anatomicas importantes del I6bulo frontal, mismas que fueron
evidentes en los estudios de imagen antes de ser sometidos a la hemisferectomia funcional. Algunas
de las deficiencias en las funciones ejecutivas son similares en los pacientes mientras que en otras
son diferentes. En este sentido hay que considerar que los tres pacientes iniciaron con la
enfermedad y fueron intervenidos quirdrgicamente en diferentes edades por lo que el desarrollo de
las funciones ejecutivas es distinto. De este modo, resulta mas complicado especificar las
alteraciones de las funciones ejecutivas en los nifios que en los adultos puesto que en los nifios, las
funciones del I6bulo frontal se desarrollan a lo largo de la infancia, adolescencia e incluso la adultez
temprana. Al respecto, Pefia-Casanova (2007), destaca que la edad en la que sucede una lesion es
factor prondstico, probablemente porque los pacientes no son capaces de aprender ciertas normas
basicas de conductas sociales. En primera instancia se hara referencia a las funciones ejecutivas de
caracter emocional y motivacional (hot executive functions). Con base en los resultados de las
evaluaciones, el paciente 1 con HFD, presenta sintomas negativos como la apatia y los padres

reportaron que su comportamiento cambié de manera importante, ya que presentaba algunas
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conductas donde se evidencia poco control inhibitorio en lo que respecta a las normas sociales de
conducta, lo que puede ser explicado por las alteraciones en la region vetromedial del I6bulo frontal

(Pefia-Casanova, 2007).

El desarrollo de las funciones ejecutivas de los nifios entre 9y 11 afios sugiere que hay un aumento
en el control inhibitorio, del mismo modo se estima una mejor comprension de emociones propias y
ajenas, intenciones, deseos y creencias mas complejas, lo que indica un desarrollo mas éptimo en
aspectos importantes de la teoria de la mente, lo que promueve una mayor comprension de normas
sociales y con ello mejores relaciones sociales (Anderson, et al., 2005). Es importante destacar que
el sindrome de Rasmussen provoca un deterioro grave en el desarrollo cognoscitivo de los nifios en
todas las areas y, hablando especificamente de las funciones ejecutivas, sienta un precedente
importante ya que se observa una atrofia cortical que va de la parte anterior hacia la parte posterior
del cerebro, provocando una alteracion grave de los l6bulos frontales. De este modo, para el
paciente su desarrollo normal se vio interrumpido y pese a que €l ya tenia conocimiento de algunas
normas sociales, su poco control inhibitorio provoca respuestas conductuales que no estan

controladas por la razén.

El paciente 2 con HFD presenta una conducta en la que predominan sintomas positivos como
desinhibicion e incluso euforia, lo cual coincide méas con alteraciones del area orbital de la corteza
prefrontal. Durante esta edad los nifios con desarrollo normal no logran aplicar ciertas funciones
ejecutivas en contextos particulares, ya que carecen de la metacognicion basica, asi, establecer
como y cuando aplicar sus conocimientos e implementar estrategias particulares se vuelve dificil
para ellos. Entre los 6 y 7 afios comienza a manifestarse de mejor manera la comprension de

estados mentales de si mismo y de los demas (Anderson et al.,2005); por lo que el dafio neuroldgico
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que se presenta a esta edad hacen mas evidentes las secuelas en las habilidades ejecutivas del
paciente. Por su parte Pefia-Casanova (2007), sugiere que en las lesiones orbitarias, parece que se
desconecta el sistema de vigilancia dorsolateral del sistema limbico por lo que la conducta no esta

regida por la l6gica.

Por su parte, la paciente 3 con HFI presenta sintomas negativos como la apatia, lo que correlaciona
méas con alteraciones del area medial de la corteza prefrontal (Rains, 2004). Pese a que la
especializacion funcional de la corteza prefrontal derecha e izquierda sigue siendo punto de debate,
se han atribuido ciertas diferencias funcionales entre ambos hemisferios. En este sentido; Pefia-
Casanova (2007), indica que los sistemas frontales izquierdos tienen la importante funcion de guiar
la conducta por representaciones internas tales como los conocimientos, mientras que los sistemas
frontales derechos se encargan de representaciones externas como el ambiente. Asimismo, sugiere
que los pacientes con lesiones izquierdas tienden a mostrar sintomas negativos como la apatia,
pobre motivacion y depresion. Bajo este argumento, se ha propuesto que la corteza prefrontal
derecha procesa emociones negativas primarias, como por ejemplo la angustia o el temor y la
corteza prefrontal izquierda regula las emociones secundarias como el orgullo y la verglienza. La
sintomatologia de la paciente 3 coincide con lo descrito por Pefia-Casanova (2007) para el caso de

los adultos.

Ahora bien, en cuanto a las funciones ejecutivas de caracter cognoscitivo (cold executive functions),
los resultados indican que todos los pacientes presentaron alteraciones en las habilidades ejecutivas
que se evaluaron. Es importante resaltar que las funciones ejecutivas no son de ninguna manera
procesos cognoscitivos unitarios, sino que son una coleccion de funciones o procesos

interrelacionados, dirigidos al logro de una meta y son referidas como las conductas que controlan,
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organizan y dirigen la actividad cognitiva, asi como las respuestas emocionales y conductuales
(Anderson, et al., 2005). Del mismo modo, es necesario hacer hincapié en que el desarrollo de las
funciones ejecutivas se encuentra en pleno apogeo al momento de que se presento el padecimiento
y cuando se realiz6 la cirugia, ya que hay periodos en los que el desarrollo humano presenta un
crecimiento de la corteza prefrontal, con mayor mielinizacion. El segundo periodo fuerte de
mielinizacion se inicia entre los siete y los nueve afios de edad en la que los pacientes tienen ya
alteraciones en el l6bulo frontal. En lo que respecta al desarrollo de las funciones ejecutivas, es en
general aceptado que a los 5 afios de edad se incrementa la memoria de trabajo y la planeacion, asi
como la formacion de estrategias y la conducta dirigida a metas, a los 8 afios maduran la flexibilidad
cognoscitiva y hacia los 9 afios de edad mejoran alin mas en la memoria de trabajo y las estrategias
de planeacion. Posteriormente, a los 15 afios mejora el control atencional, la velocidad de
procesamiento y, aproximadamente, de los 16 a los 19 aflos aumenta el control atencional, la
memoria de trabajo y las estrategias de planeacion (Anderson, et al., 2005). Debido al padecimiento
y edad de la cirugia se presenta un deterioro en las habilidades ejecutivas de los pacientes. No
obstante, Thompson et al. (2009), afirman que es importante reconocer que las lesiones frontales en
la infancia no determinan terminantemente el futuro de las funciones ejecutivas; sefialan que puede
ocurrir una recuperacion funciones después de un dafio a la corteza prefrontal en la nifiez y dicha
recuperacion estd asociada a una importante reorganizacién de los patrones de actividad
hemisférica; es decir, a la plasticidad cerebral del desarrollo.

Las mejorias observadas en los pacientes después de la cirugia pueden ser efecto de las
consecuencias positivas de la hemisferectomia funcional, refiriéndome aqui a la reduccién de las
crisis, ya que probablemente las crisis convulsivas suprimian ciertas funciones que otras areas

cerebrales podian tomar, impidiendo la plasticidad del Sistema nervioso central (Loddenkemper, et
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al, 2003). No obstante, es inevitable considerar también la reduccion de farmacos antiepilépticos ya
que de acuerdo con Svoboda (2004), los nifios parecen tener un riesgo especialmente importante en
cuanto a los efectos secundarios cognitivos de los farmacos antiepilépticos; argumenta que estos
efectos secundarios tienen mayores probabilidades de ocurrencia cuando las dosis de los farmacos
son altas, como es el caso de los tres pacientes que inician con un FAE y cuando la enfermedad
evoluciona le son administrados hasta siete diferentes tipos de anticonvulsivantes con dosis altas.
Pese a que despues de la cirugia no se presentan crisis convulsivas, el protocolo neurologico indica
que los FAE se administren con el objetivo de prevenir el inicio de las crisis, debido a esto resulta
trascendental considerar el efecto que los FAE tienen sobre los procesos cognoscitivos. En este
sentido, se han encontrado mayores alteraciones en pacientes con politerapia en comparacion con
los pacientes a los que se trataban con un solo FAE. No obstante, los pacientes con politerapia
mejoran su rendimiento cognoscitivo cuando son tratados con dosis bajas (Aldenkamp, et al. 2005).

Archila (2000), afirma que existe una relacion directa entre los niveles del medicamento en la sangre
y el deterioro de sus funciones cognitivas, sin ser necesario alcanzar niveles toxicos para producir
déficit. Los pacientes epilépticos tratados con politerapia han demostrado tener mayores alteraciones

en diversas funciones cognoscitivas.

Por otro lado, diversos estudios han mostrado que al reducir el numero de FAE o al cambiar a
monoterapia, se produce una mejoria conductual y cognitiva; por lo tanto, el incremento en la
neurotoxicidad en la politerapia esta cominmente relacionada con interacciones farmacocinéticas
entre los FAE, a través del efecto del metabolismo hepético. También se han notado efectos
secundarios en ciertas combinaciones de FAE, incluso con las concentraciones sericas aceptadas,

hallazgo que sugiere la presencia de interacciones farmacodindmicas (Valdez, 2003).
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Son muchas las variables a considerar en el tratamiento de los nifios con epilepsia y ain mas de los
nifios que presentan farmacoresistencia, ya que los efectos adversos de la politerapia con FAE
provocan deficits neuropsicologicos importantes, mismos que en muchas ocasiones se pueden
confundir con las alteraciones presentes de la neuropatologia que subyace a la epilepsia. Por tales
razones, es sumamente importante conocer como influyen los FAE en el rendimiento cognitivo de los
pacientes, sin dejar de considerar las caracteristicas de la patologia presente, ademas de los efectos

de los tratamientos quirrgicos que son muy comunes en la epilepsia.
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7. CONCLUSION

A manera de conclusion se puede sefialar que los pacientes con sindrome de Rasmussen del
presente estudio que son sometidos a la hemisferectomia funcional presentan diversas alteraciones

en sus funciones cognoscitivas y que éstas son consistentes con el dafio hemisférico que presentan.

En este sentido, se encontré que en ambos momentos de la evaluacion, el paciente 1 con HFD
presentd un nivel de inteligencia que lo ubica en un rango limite. En ambas evaluaciones se
apreciaron alteraciones en gran parte de los procesos, especialmente la atencion sostenida y
selectiva presentd alteraciones antes y después de la HFD, mientras que la atencion alternante
mejoro en la evaluacion posquirdrgica. El paciente 2 con HFD present6 un nivel de inteligencia que
se ubicé en el promedio bajo; presenta del mismo modo que el paciente 1 alteraciones en la
atencion sostenida y tiene un adecuado funcionamiento en la atencion selectiva. El rendimiento del
lenguaje expresivo y receptivo del paciente 1 con HFD decliné en la segunda evaluacion y se
apreciaron alteraciones en el pensamiento abstracto, lo que esta relacionado con alteraciones del
hemisferio derecho; mientras que el paciente 2 con HFD no presenta deficiencias en el lenguaje
expresivo ni receptivo. En lo que respecta a la memoria del paciente 1 con HFD, se encontré una
mejor ejecucion durante la segunda evaluacion en la memoria semantica, inmediata y visual; por su
parte el paciente 1 con HFD mantiene adecuado funcionamiento la memoria episddica y semantica,
mientras que su memoria inmediata y visuoespacial se encuentran alteradas. En cuanto a la
percepcion visual, las habilidades visuoespaciales y visoconstructivas del paciente uno con HFD, se
encontré una mejoria durante la segunda evaluacion. El paciente 2 con HFD presenta deficiencias
en la percepcion visual, visoconstruccion y visuoespacialidad. En las funciones ejecutivas del

paciente 1 se encontraron cambios negativos después de la HFD en la iniciativa y en memoria de
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trabajo; mientras que la planeacion se encontr adecuada y se observaron las mismas deficiencias
en la velocidad de procesamiento y en la fluidez verbal; finalmente, pese a que la inhibicién se
encontraba alterada antes de la cirugia, el deterioro fue mas evidente en la segunda evaluacion. Por
su parte, el paciente 2 con HFD tiene alteraciones en todas las funciones ejecutivas evaluadas,

presentando marcadas sefiales de desinhibicion y euforia.

Por Gltimo, el paciente 3; se encuentra en el nivel muy bajo de inteligencia. A pesar de que obtiene
un perfil cognoscitivo general bajo de acuerdo a su edad, los procesos que se encuentran menos
alterados son los que corresponden al area de razonamiento perceptual; como se espera con las
lesiones hemisféricas izquierdas. En este sentido, se apreciaron menos alteraciones en habilidades
de percepcion visual, organizacion perceptual, procesamiento de la informacion visual, razonamiento
serial y visoconstruccion, en el cierre visual se encontraron algunas dificultades. El resto de los
procesos evaluados mostraron deficiencias en la atencion sostenida y selectiva, memoria episodica,
semantica, inmediata y visual. En lo que respecta al lenguaje, se observaron alteraciones
importantes en el lenguaje expresivo y receptivo, especificamente, pobre fluidez verbal, anomias,
lenguaje espontaneo escaso, logra nominar solo algunos de los estimulos visuales, de manera
general no tiene una comunicacion verbal adecuada y Unicamente comprende instrucciones
sencillas. Las funciones ejecutivas que se encuentran afectadas son iniciativa, memoria de trabajo,

fluidez verbal, velocidad de procesamiento y control inhibitorio.

Ambos pacientes con HFD presentan dificultades importantes en cuanto a la psicomotricididad,
debido a la hemiparesia izquierda que presentan, sin embargo; seis meses después de la cirugia y
de la desaparicion de las crisis se aprecia mejoria, ambos pacientes logran caminar y compensan en

la medida de lo posible el control motor con el hemicuerpo derecho; a diferencia de la paciente con
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HFI, que presenta hemiparesia derecha y ella era diestra; asimismo, después de casi 12 meses de la
cirugia la paciente alin permanece en silla de ruedas, lo que puede deberse a que ahora tiene que
aprender a controlar sus funciones motoras con el hemicuerpo izquierdo, esto aunado a que no ha
tenido las mismas oportunidades fisioterapéuticas que los otros pacientes y a que los padres tienden
a mostrar una conducta de sobreproteccion, lo que puede mermar la rehabilitacion motora de la

paciente.

Como se observa, las alteraciones de los pacientes son consistentes con sus alteraciones
hemisféricas, sin embargo los pacientes con HFD presentan algunas diferencias que podrian ser
atribuidas al desarrollo de las funciones cognoscitivas, ya que el paciente 1 inicia la enfermedad a
los 9 afios y es sometido a la HFD a los 11, y el paciente 2 inicia el padecimiento a los 5 afios y es
intervenido quirGrgicamente a los siete afios de edad, por lo que la aparicion de procesos
cognoscitivos es diferente y obviamente la lateralizacion de funciones también. De este modo, los
resultados de las evaluaciones realizadas sugieren que si aun no se establece una asimetria
cerebral exacta se esperaria que aquellas funciones que ain no han sido lateralizadas por completo
puedan ser compensadas con estructuras del hemisferio contrario. Sin embargo, parte importante de
los proceso cognoscitivos se encuentran ligados al propio aprendizaje y experiencia que se da
durante el desarrollo, un ejemplo claro son algunas de las funciones ejecutivas, por lo que en este
sentido el paciente 1 con HFD podria tener un pronostico alentador. No obstante, el punto final aln
no se escribe, ya que el paciente 2 con HFD puede alcanzar uno de los periodos de alta
mielinizacion que se presenta aproximadamente de los siete a los nueve afios de edad, por lo que
podrian favorecerse con la intervencion neuropsicologica, y con ello promover una reorganizacion de

los patrones de actividad hemisférica; es decir, a la plasticidad cerebral del desarrollo.
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Por su parte, la paciente con HFI es quien presenta un prondstico menos favorable, debido a que el
lenguaje es un proceso cognoscitivo necesario para el desempefio de otros procesos. De acuerdo
con las evaluaciones, presenta una ejecucion deficiente en la mayoria de los procesos como se
esperaba; sin embargo, después de la cirugia presentd una notable mejoria en el lenguaje, lo que
puede atribuirse a la plasticidad del sistema nervioso que presentan los nifios. Se dice que la
plasticidad cerebral es inversamente proporcional a la edad y es mas comUn observar transferencia
hemisférica cuando las lesiones ocurren a edades mas tempranas. No obstante, se ha observado en
otros pacientes de edad similar transferencia hemisférica en el lenguaje, por lo que se puede
suponer que la paciente podria tener oportunidades de mejorar con una rehabilitacion de lenguaje
adecuada que iniciara lo mas pronto posible, ya que después de la cirugia no se proporciond el
apoyo rehabilitatorio debido a las fallas del propio sistema hospitalario y a la iniciativa de los padres,

por lo que sus progresos han sido muy lentos.

Ahora bien, se puede afirmar que la hemisferectomia funcional es una técnica neuroquirurgica
sumamente invasiva de la que se esperan secuelas significativas debido a la remocion de
estructuras importantes; no obstante, tiene excelentes resultados en la reduccién o eliminacion de
las crisis epilépticas. En el caso de los 3 pacientes se observa la eliminacion completa de las crisis
convulsivas, con lo que se puede suponer que la recuperacion que han tenido los 3 pacientes
después de la cirugia podria deberse en gran parte a la eliminacion de las crisis epilépticas que

dafian estructuras cerebrales, pero sobre todo que no permiten generar plasticidad cerebral.

Por otro lado, hay que considerar que los FAE son administrados postquirirgicamente como medio
de prevencion y proteccion, desafortunadamente, estos tienen efectos importantes sobre los

procesos cognoscitivos de los pacientes. Aunque adn con ellos se han observado mejoria en los 3
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pacientes, es importante monitorear a lo largo del desarrollo dicho efectos con posteriores
evaluaciones neuropsicoldgicas, esperando que en algiin momento se reduzcan las dosis o se

llegue a la monoterapia o incluso se dejen de administrar.

Un punto sumamente importante y lo que esperan sobre todo las familias de los pacientes, es la
mejoria en la calidad de vida de ellos y evidentemente de los pacientes, lo que ha sido posible
después de la cirugia, pues los pacientes con sindrome de Rasmussen tienen una calidad de vida
muy pobre debido a que la enfermedad los obliga a estar postrados en cama y dejar de realizar las
funciones normales de un nifio y de la familia. Aunque después de la cirugia se presentan secuelas
importantes, los padres afirman que la calidad de vida de sus familias ha mejorado notablemente y
ello les permite tener una mejor interaccion familiar, favoreciendo la salud emocional y la

rehabilitacion de los pacientes.

Para finalizar, es importante indicar que a pesar de que los pacientes con HFD presentan
consecuencias significativas, son los que podrian tener un mejor pronéstico debido a que preservan
procesos cognoscitivos elementales que les seran de gran utilidad para potencializar el resto de sus
procesos, ademas de que cuentan con una red de apoyo positiva que fomentara de mejor manera su
rehabilitacion. De este modo, se espera que con rehabilitacion neuropsicologica, enfocada de
manera inicial en sus procesos atencionales y funciones ejecutivas; ademéas de manejo conductual y
del trabajo a la par con el resto de los procesos cognoscitivos alterados se puedan integrar a la

educacion regular con apoyo.

Por su parte, la paciente con HFI tiene el prondstico menos favorable debido a que la mayoria de
SUS procesos cognoscitivos se encuentran alterados, ademas de la grave alteracion del lenguaje que
a su vez merma otros procesos. Asimismo, se aprecia que los padres no forman una buena red de
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apoyo ya que la sobreprotegen y eso impide que se esfuerce. Empero, aln esta a tiempo de mejorar
sus funciones cognoscitivas con una adecuada rehabilitacion neuropsicologica, que fomente en
primera instancia la iniciativa de la paciente, ya que su apatia impide la intervencion clinica, y
trabajar a la par con el lenguaje receptivo y expresivo asi como con la atencion, posteriormente se

incluirian el resto de los procesos junto con el lenguaje.

De este modo, considerando los resultados de la hemisferectomia funcional, los FAE, los procesos
de plasticidad cerebral, su red de apoyo, asi como la intervencion neuropsicolégica se espera que
mejoren notablemente su funcionamiento cognoscitivo; sin embargo, para ello es indispensable que

se monitoree periédicamente con evaluaciones neuropsicologicas para medir sus avances.
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