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Resumen

El funcionamiento ejecutivo representa los mecanis implicados en la
optimizacion de los procesos cognitivos par&ntarlos hacia la resolucion
de situaciones novedosas. La afectacion de esiego constituye el déficit
cognitivo mas descrito en pacientes con ataxianeggrebelosa tipo 2 que limitan
su capacidad adaptativa, por lo que se hace neaesal estudio de sus
particularidades en funcion de los estadios clipice la enfermedad. Se realiza
este estudio para caracterizar el funcionamientxefivo en pacientes con ataxia
espinocerebelosa tipo 2 en estadio | a través dedisefio descriptivo. Los
pacientes fueron evaluados con la bateria de prsigir@puesta por J. Tirapu.
Para ello se tom6 una muestra de 30 pacientes dstgrados con ataxia
espinocerebelosa tipo 2 en estadio | de la enfeachetendidos en el Centro para
la Investigacion y Rehabilitaciéon de Ataxias Hetadas (CIRAH) en la provincia
Holguin. Se obtuvo que los mecanismos del funcimmim ejecutivo como el
bucle fonolégico, la funcién de actualizacion y mesmmiento de la informacion,
la ejecucién dual y la planificacion se encontrarmomservados. Se evidenciaron
alteraciones en la agenda visuoespacial y en lasifumes del Sistema Atencional
Supervisor (SAS) de mantenimiento/codificacion, temamiento/manipulacion,
inhibicion de estimulos irrelevantes y en la altercia de sets cognitivos. Estas
alteraciones se traducen en dificultades de estxseptes para enfrentarse a
situaciones cambiantes y no estructuradas del medio

Palabras clave: agenda visuoespacial - ataxia espinocerebelosa 2ip bucle fonolégico -
funcionamiento ejecutivo - memoria de trabajo tesig atencional supervisor.

Correspondencia con los autorss@ucm.hlg.sld.cu
Articulo recibido: 16 de febrero de 2015
Articulo aceptado: 10 de agosto de 2015

http://www.revneuropsi.com.ar 35
ISSN:1668-5415




Revista Argentina de Neuropsicologia 27, 35-47 §201 Funcionamiento ejecutivo en ataxipiescerebelosa
Sanchez Cruz, Gutie&eEZstrada.

Abstract

Executive functioning is the mechanisms involvethénoptimization of cognitive
processes to guide them towards solving novel tgitts The involvement of this
process is more cognitive deficits reported in gt with spinocerebellar ataxia
type 2 adaptive capacity limit, so it is necesdargtudy its peculiarities in terms of
the clinical stages of the disease. The aim ofithisstigation is characterizer the
executive functioning in patients with spinocerklrebtaxia type 2. The study
included 30 patients diagnosed with spinocerebelitaxia type 2 ranked first
clinical stage of the disease in the Centre for €Resh and Rehabilitation of
Hereditary Ataxia in Holguin. A descriptive reselarwas realized, by means of
gquantitative methodology and it Tirapu Battery. Timechanisms of executive
functioning as the phonological loop, the funct@rupdate and maintenance of the
information and the dual execution were presen/dterations in the visuospatial
sketpach, in the maintenance/ coding, maintenaacefing and alternation of
cognitive sets were revealed. These changes mapt iesdifficulties for these
patients to cope with changing situations and urgtired environment.

Key words:executive functioning - phonological loop - spiecebellar ataxia type 2 - supervisory
attentional system. - visuospatial sketpach - warknemory

1. Introduccioén

La ataxia espinocerebelosa tipo 2 (SCA-2) represeininayor grupo en el mundo
de las enfermedades heredodegenerativas espinelomab y se caracteriza
clinicamente por ataxia de la marcha, disartri@lmelosa, dismetria y adiadocinesia
(Velazquez et. al., 2001, 2009), la edad de irdeida enfermedad oscila entre los 2 y
los 65 afos, con una media de 32 afios y en el &Bdsdcasos ocurre el fendbmeno
de anticipacién genética en la transmision de gadreijos. Una de las afectaciones
mas importantes para el paciente es la invalidez g@ambular, que ocurre entre los
4 y 10 afos después de empezar la enfermedad ydeaense presenta entre los 12 a
25 afos posteriores de su diagnoéstico (Velazqualz £998a, 1998b, 2000, 2001).

En Cuba existen 197 familias con ataxias heredgasiendo la SCA-2 la forma
molecular mas observada, el 70% de los enferma®mseentran en la provincia de
Holguin, teniendo una prevalencia de 43 por 100i@0fitantes lo que la sitia en la
mayor tasa de enfermos en el mundo. (Velazqudz E2@8, 2000, 2001, 2009)

En Cuba, la investigacion de esta enfermedad seihtaado en los dltimos afios
en las caracteristicas histéricas, genéticas, midiggicas, clinicas,
electrofisiolégicas y neurolégicas, quedando enusdg plano los aspectos
neuropsicologicos, sin embargo, se reconoce qupa@tte de esta neurociencia al
conocimiento de la enfermedad es crucial para aimlos tratamientos, la
rehabilitacion y contribuir a elevar la calidad #i@a de los pacientes y sus
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familiares.

A.R. Luria (1982) fue el primero en describir loeggeria conocido afios mas tarde
por el término de funciones ejecutivas, definidasa los mecanismos del sistema
cognitivo implicados en la anticipacion, seleccida objetivos, planificacion y
control de una conducta eficaz ante situacionegdwsas y complejas. Javier Tirapu
propone un modelo explicativo, usado como refeeereci esta investigacion, para
evaluar el funcionamiento ejecutivo a través dalidie de la serie de mecanismos
implicados en la optimizacién de los procesos dogs para orientarlos hacia la
resolucion de situaciones complejas o novedosasp @n la memoria de trabajo
como capacidad para mantener la informacién em lilmeorientacion y adecuacion
de los recursos atencionales, la inhibicion deuesias inapropiadas en determinadas
circunstancias y la monitorizacion de la conducta meferencia a estados
motivacionales y emocionales del organismo (Tirbgtarroz, & Mufioz Céspedes,
2005; Tirapu, Rios, & Maestu, 2012)

En el campo de la cognicion en ataxicos, investiggglcomo Harding observaron
déficits cognitivos en mas del 25% de los pacientes ataxias espinocerebelosas,
especificamente disfunciones atencionales y ej@=i{Klinke, Minnerop, Schmitz-
Hubsch, Klockgether, Willner, & Helmstaedter, 201&studios posteriores de
Storey et al demostraron que en los pacientes €S puede presentarse una
severa disfuncion fronto-subcortical identificada el movimiento de los ojos,
temblor postural, disfuncionalidad ejecutiva y dapia (Klinke et al. 2010).
Ademas, se han identificado déficits en las funesoajecutivas, la memoria verbal,
algunas afectaciones en la memoria visual y lacdpd visoconstructiva (Botez &
Botez, 1993; Geschwind, 1999; Klinke, Minnerop, &dk-Hibsch, Klockgether,
Willner, & Helmstaedter, 2010).

La causa de estos cambios cognitivos no esta abatandefinida y aunque se han
propuesto hipotesis no han sido concluyentes. &hmj Chiacchio, Grossi, &
Pisacreta, 1998; Fragoso-Benitez & Rasmussen, 2002)

En los pacientes con SCA-2 se ha descrito el fmaciwento ejecutivo como el
proceso mas afectado de su sistema cognitivo lihitasu habilidad de llevar a cabo
tareas secuenciales o complejas en ambientesmiotasados, aunque esto no parece
influir significativamente en sus actividades ciatiths. Estos resultados han abierto
nuevas interrogantes sobre las particularidadegudeionamiento ejecutivo en los
diferentes estadios clinicos por los que transltan pacientes que poseen esta
enfermedad (Botez & Botez, 1993; Burk, Globas, Bpsaraber, Abele, Brice, et al,
1999). Por esta razén se decide realizar esta tigae®n con el objetivo de
caracterizar el funcionamiento ejecutivo en paegibn ataxia espinocerebelosa tipo
2 en estadio |.

2. Método
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Participantes

La poblacion de estudio estuvo conformada por 4fieptes diagnosticados con
ataxia espinocerebelosa tipo 2 clasificados en rehgp estadio clinico de la
enfermedad y la muestra qued6 conformada por 3i&mas que cumplieron los
criterios de tener un diagnostico genético y ctindle SCA-2, con una edad
comprendida entre los 20 y los 60 afios, con urptiede evolucion de la enfermedad
igual o mayor a 5 afios y dar su disposicion pamrado parte del estudio (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas de los sujetos del estudio

Variables Media Desviacion tipica

Sexo 11F/19M -

Edad 39.90 8.684

Afios de estudio 10.20 2.976

Edad de inicio de la enfermedad 28.57 6.637

Tiempo de evolucion de la 11.40 5.721
enfermedad

*La variable sexo se da en frecuencia.

Se excluyeron de la investigacion aquellos paciegte presentaban antecedentes
patoldgicos personales o evidencia clinica de estaental confusional, trastornos
psicopatolégicos  (depresién, ansiedad), deteriormgnitivo o cuadro
neurodegenerativo que impidiera la comprension afe threas a cumplir; que
abandonaran el estudio por voluntad propia y laspresentaban déficits sensoriales
(ceguera y sordera).

Materiales

Para la obtencion de datos personales se emptewis#on de historias clinicas y
la entrevista estructurada.

Para la exploracion de las funciones ejecutivastitied la bateria de evaluacion
de funciones ejecutivas (Tabla 2) propuesta poiedaWirapu (Tirapu-Ustarroz,
Mufioz Céspedes, Peregrin Valero, & Albeniz Ferte®95; Tirapu J, Rios, &
Maestu, 2012) que lista los siguientes substests:

» Digitos Directos de la Escala de memoria de Wechsgallua el bucle
fonoldgico, en tanto ofrece una medida de la calpalcde retencion inmediata, la
longitud del span, que expresa el nUmero de elerseld la serie mas larga que
el sujeto es capaz de reproducir.

» Localizacion espacial de la Escala de memoria dehgler: evalua la agenda
visuespacial, a través de la medida de la mem@uahinmediata.

« Paradigma de Stenberg: esta prueba se utliza ptestar la
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codificacion/mantenimiento de la informacién emamoria de trabajo cuando se
saturan los sistemas esclavos: bucle y agenda.

informacion.

Paradigma N-Back: evalla la capacidad del SAS petaalizar y mantener la

Letras y Numeros de la Escala de memoria de Wecleslalla la capacidad del

SAS para mantener y manipular la informacion cagula esta trabajando.

que es

SAS de t

simultdneamente.

Copia de figura de Rey + Fluencia verbal (animalEsplta la ejecucién dual,
la capacidad del

rabajar con elebyclla agenda

Tareas Go no Go: valoran la capacidad del examinzata evitar generar

respuestas automaticas, suprimiendo la interfeaeteiestimulos habituales a la
hora de controlar procesos reflejos o automaticogagor de otros estimulos

menos hab

ituales (inhibicién).

Test de clasificacion de cartas de Wisconsin: evédlalternancia cognitiva e

incluye procesos de mantenimiento, inhibicion yualitacion de sets o criterios

cognitivos.

o de resolu

cion de problemas.

Tabla 2. Instrumentos utilizados en la evaluacién

Mapa del zoo (BADS): Se emplea para la evaluacedpuobceso de planificacion

Componentes

Dimensiones

Instrumentos

Bucle fonologico

Recuerdo inmediato ver

(span fonologico)

Halgitos Directos (Escala de memqg
de Wechsler)

Agenda
visuoespacial

Memoria visual inmediata (Spi
visual)

ahocalizacion  espacial (Escala

memoria de Wechsler)

Sistema Ejecutiv

pCodificacion/mantenimiento

Paradigma de Stenberg

Central (SEC) ¢
Sistema
Atencional

N
Mantenimiento/actualizacién

Paradigma N-Back

Supervisor (SAS)

Mantenimiento/manipulacion

Letras y NUumeros (Esdalanemoriz
de Wechsler)

ra

de

1S4

Ejecucion dual

Copia de figura de Rey + Fluer
verbal (animales)

ncia

Inhibicién

Tareas go-no go

Alternancia de sets cognitivos

Test de clasificacide cartas d
Wisconsin

Planificacion

Procesos de planificacion o
resolucion de problemas

dapa del zoo (BADS)
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Para el andlisis de datos y el procesamiento sfitamlise empled el paquete
estadistico SPSS version 11.5. Se utilizaron Ildsdéedicos descriptivos y la
distribucién de frecuencia para procesar los daRera determinar si existia
diferencia significativa entre los resultados deilalicadores se utilizo el estudio no
paramétrico denominado prueba binomial, donde Bedapna prueba de hipotesis
para la diferencia de proporciones con un nivdigeificacion dex=0,05.

Procedimiento

La seleccion de la poblacion de estudio se reaizdavésde la revision del
Registro de Pacientes, la revision de Historiami€ds y una entrevista a los
pacientes en el Centro Internacional para la Rétalddn de las Ataxias
Hereditarias.

La investigacion, una vez realizada la seleccidétadaoblacion de pacientes, fue
organizada en tres fases fundamentales, con vsgmenes de trabajo incluidas en
cada fase. Una primera fase, implementada en @&trd011, para la obtencién de
los datos sociodemograficos de cada paciente quferoea la poblacion de estudio.
Una segunda fase, realizada entre enero y marzZ20dél para la administracion de
los test neuropsicoldgicos de exploracion de lasitines ejecutivas y la obtencion
de los datos relativos al rendimiento de los paegrn dichos test. Una tercera fase,
efectuada a partir de abril del 2011, para el macgento de datos y el andlisis
estadistico del rendimiento mostrado por los pa&egeren las pruebas para la
exploracion de las funciones ejecutivas.

La aplicacion de los test para la exploracion nesiomlogica de las funciones
ejecutivas se realizo en dos sesiones de trabajcana paciente. Ambas sesiones se
ejecutaron en locales bien iluminados, con bajogles de ruido, en horario
comprendido entre las 9:00am y las 12:00pm delgiasibilidades minimas de ser
interrumpidos, con la presencia solamente del exadoir y el examinado. Antes de
iniciar la aplicacion de los test se comprobo #has psiquico de los pacientes para
desechar variables que pudieran interferir en gtddizacion de las técnicas como la
fatiga, la somnolencia y la ansiedad. Cada sesiém tina duracion aproximada de
50 minutos y se declararon recesos en funcion dédarvacion del evaluador. Para
cada técnica se le proporcion6 al evaluado los asedecesarios, explicandole la
importancia de la efectividad sobre la velocidadaantécnicas que asi lo requerian
para evitar la presion por el tiempo. Se respesdclansignas y el protocolo de
aplicacion propuesto por J. Tirapu para estasdasni

El andlisis estadistico empez6 con la conformad&nna base de datos utilizando
el Paquete Estadistico para las Ciencias Sociaesion 11.5 (SPSS - sigla en
inglés), donde se codificaron y registraron todssdatos obtenidos por cada una de
las variables sociodemograficas asi como los st mostrados por los pacientes
durante la ejecucién de los test neuropsicolégibespués se procedié a realizar el
analisis estadistico descriptivo de los datos atitsnmediante una Distribucién de
Frecuencias. En un tercer momento se procedidemlaacion de la prueba binomial
para someter a un andlisis de significacion ediedisle las diferencias entre los
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resultados obtenidos, con un valorae 0,05. Esto permitié la conformacion de la
tabla que refleja la significacion de la diferenesdadistica entre los resultados.

3. Resultados

Para alcanzar el objetivo planteado en este trad®jorocedio a la evaluacion de
los componentes de la memoria de trabajo (bucleldgito, agenda visuoespacial,
Sistema Atencional Supervisor) y la planificaciéamo subprocesos que estan en la
base del funcionamiento ejecutivo.

El estado del bucle fonolégico se evalué con lécapidon de la técnica de digitos
directos, resultando que con mayor frecuencia &septes pueden reproducir una
lista igual o mayor a 5 digitos, que representa56y7% del total de la muestra,
resultado no significativo estadisticamente pere gpunta hacia una conservacion
del funcionamiento del componente evaluado (Tapla 3

La evaluacion de la agenda visuoespacial se reatinda técnica de localizacion
espacial, que mide el span de memoria visual. besgltados de los pacientes que
pudieron reproducir menos de 5 estimulos tuvienoa fiecuencia de 24, para un
80% del total de la muestra, resultado estadisBogensignificativo y que muestra
una afectacion de este componente de la memotraleigo (Tabla 3).

Como parte del Modelo de J. Tirapu se evalué aroponente de la memoria de
trabajo: el Sistema Atencional Supervisor (SAS)ravés de sus seis funciones
principales: codificacion/mantenimiento de la imi@cion;
mantenimiento/actualizacion de la informacion; reamhiento/manipulacion de la
informacion; ejecucion dual (bucle y agenda trafidgasimultaneamente); inhibicion
de estimulos irrelevantes y la alternancia cogaitiv

El proceso de codificacibn/mantenimiento mostré déficit notorio en los
pacientes con la enfermedad, ya que el 83% pudiaesriener activados menos de 4
estimulos, resultado significativo desde el putwidta estadistico (Tabla 3).

La técnica de letras y numeros en la escala de neerde Wechsler permitio
conocer cOmo se comporta el mantenimiento y lacdpd de manipulacion de la
informacion en los pacientes. Los datos obtenidasstnan que en el 60% de los
casos los sujetos no pudieron manipular mas deidides, lo que conllevé a una
pérdida de la informacién con la que estaban tamog. Este resultado es
estadisticamente relevante y representa una afieran la capacidad de SAS para
mantener y manipular la informacién (Tabla 3).

Asociado al proceso anterior se encuentra el mado con la capacidad para
actualizar y mantener la informacion, evaluadoaaés del Paradigma N-Back y
donde el 97% de los sujetos fueron capaces de ouerjibsamente la realizacion de
la prueba, porciento significativo estadisticamémtbla 3).

Los resultados de la técnica empleada para la @&siélu de la ejecucion dual no
evidencian alteraciones del proceso, justificadgws un 83% de los pacientes, pese
a las dificultades motoras que presentan asociadasenfermedad, realizaron de
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la tarea. Estetadksules significativo

estadisticamente (P=0,000) (Tabla 3). Es decimaetiene conservada la capacidad
para trabajar de manera sincrénica con la inforémaeérbal y visual.
Las tareas Go-no go se utilizaron para evaluamiebicion de las funciones
motoras en los pacientes con SCA-2 y en sus ressltae observé que un 60%
realizé la tarea con errores (Tabla 3), dato quenestra una significacion asintética

representativa.

El WCST es un test que evalla la alternancia ciognjt que incluye procesos de
mantenimiento, inhibicién y actualizacion de ciiercognitivos. En la realizacion de
la prueba un 63,3% de los pacientes pudieron caarpigenos de 4 categorias, de un
total de 6 que presenta la prueba, resultado etitadhente significativo y que
evidencia las dificultades para cambiar el set tivgncuando el “feedback” que
recibieron les indic6 que era necesario (TablaES)e resultado se combina con el
dato de que el 90% de los pacientes tuvieron qakzae los 128 ensayos y no
pudieron completar las seis categorias, observandos nimero importante de
errores perseverativos en la mayoria de los casos.

En la evaluacion de la planificacion un 63,3% de pacientes obtuvieron una
puntuacién superior a 4, que se corresponde corcamservacion de la funcién de
planificacion. Las respuestas correctas presentamarmediana de 6, que representa
un adecuado cumplimiento de los lugares a visgiartanto el promedio de errores
fue de 1,7, desglosados en perseveraciones, aglicipromisiones, alcanzando en
todos los casos proporciones inferiores a 0,5.didteamente la diferencia entre los
resultados no es significativa, pero apunta a wresearvacion en la capacidad de
planificacion de una tarea en los pacientes de 3CPabla 3).

Tabla 3. Integracion de estados de los componentes denaohes ejecutivas en pacientes

con SCA-2
Significacién
Asintotica P
Técnica Categoria Alterado |  Categoria No AlteragdPasada en |

aproximacion Z)

Frecuencia| % Frecuenci %

Digitos Directos 13 43,3 17 56,7 0.422
Digitos y Letras 18 60,0 12 40,0 0.021
Localizacion Espacial 24 80,0 6 20,0 0.001
N - Back 1 3,3 29 96,7 0.000

Go - No go 18 60,0 12 40,0 0.362
Stenberg 25 83,3 5 16,7 0.000
Ejecuciéon Dual 5 17,0 25 83,0 0.000
Zoo Map 11 36,7 19 63,3 0.070

WCST 19 63,3 11 36,7 0.000

http://www.revneuropsi.com.ar 42

ISSN:1668-5415



Revista Argentina de Neuropsicologia 27, 35-47 §201 Funcionamiento ejecutivo en ataxipiescerebelosa
Sanchez Cruz, Gutie&eEZstrada.

4. Discusion

La adecuada actividad del bucle fonolégico, la dgevisuoespacial, el Sistema
Atencional Supervisor y la planificacibn es una dioidn necesaria, aunque no
suficiente, para un buen funcionamiento ejecutertanto permite al individuo el
mantenimiento de la informacion con la que se ogera la resolucion de las
situaciones novedosas y la creacion de diferett®ativas de respuestas.

Aunque la literatura cientifica no muestra investignes exhaustivas de las
funciones ejecutivas en pacientes con Ataxia espiebtelosa tipo 2 que podamos
comparar con los resultados de este trabajo (Bbléhas, Bosch, Graber, Abele,
Brice, et al., 1999), se emplearon algunas invasibgpes que se han realizado en
enfermedades que se agrupan dentro de la clagificade Trastornos del
Movimiento (Giu Zaldivar, 2011; Le Pira, Zappalaap8nara, Domina, Restivo,
Reggio, et al., 2002; Muiiz Casado & Osuna Benayid®07; Abel, Stein, Pereyra,
Nano, Arakaki, Garretto, et al., 2006).

El bucle fonoldgico es un proceso de control basadel repaso articulatorio y
actlia como un sistema de almacenamiento que peutilitar el lenguaje subvocal
para mantener la informacién en la conciencia darah tiempo deseado (Tirapu,
Rios, & Maestu, 2012). La conservacion de este ragego en los pacientes
estudiados implica que en el estadio | de la SGf2Ze afecta el tamafio del span
verbal, por lo que en la ejecucion de tareas vesbgresentan un rendimiento
adecuado que les permite la solucién efectiva eses

Estos resultados son equiparables con otros estudalizados en el contexto
internacional como el de K. Burt (Burk, Globas, &uosGraber, Abele, Brice, et al.,
1999) en pacientes europeos con SCA-2, donde el fgpalogico se mantuvo con
una media de 5.9, evidenciando que no existenediféas significativas con los
resultados de sujetos no enfermos. Por otra pestadios realizados en Enfermedad
de Parkinson (esta y las SCA-2 se clasifican caastdrnos del movimiento) en la
provincia Holguin, Cuba (Giu Zaldivar, 2011) no dmncian alteraciones de este
subcomponente de la memoria de trabajo en pacieoitedicha enfermedad.

Por otra parte, la alteracion de la agenda viswedpan el estadio | de la
enfermedad impacta de manera directa en la planifo y ejecucién de tareas
espaciales, la estabilidad y permanencia de leepei@n visual, la orientacion en el
espacio y la direccionalidad de los movimientosaegpes. Esto se asocia con las
dificultades en tareas visoconstructivas identifesapor Harding y Storey (Klinke,
Minnerop, Schmitz-Hibsch, Klockgether, Willner, &elrhstaedter, 2010) en sus
pacientes. Ademas se vincula con los sintomas s®iue presentan los pacientes
ataxicos como la incoordinacion visomotora y ladpéa del equilibrio, es decir, el
déficit no se origina solamente en el componentédomaino que lo antecede un
subproceso ejecutivo afectado que interfiere coadicuada realizacion de tareas
visuoespaciales (Rosenblum, 2013).

Pese a que el bucle fonoldgico y la agenda visa@oéspno se consideran
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procesos ejecutivos, su buena actividad es unai@gondecesaria para una buena
ejecucion. Los resultados obtenidos en la evabnadie estos dos componentes
evidencian una conservacion del primero en consiagm con una afectacion del

segundo. Esto puede asociarse a la presencia deimotos sacadicos enlentecidos
propios de esta patologia que perturban la per@epeisuoespacial, ya que el

mantenimiento de la informacién visual demanda dgares recursos cognitivos que
el mantenimiento de la informacién verbal, haciends susceptible la afectacion al
componente encargado de almacenar la informacigumali (Rodriguez-Labrada et

al., 2011).

Otro componente de la memoria de trabajo es el SASsistema atencional
operativo, que aunque no contiene informacién,ajealton los contenidos de la
memoria. La alteracion en las funciones de codif@@mantenimiento y
mantenimiento/manipulacion se traduce en que lasepi®es con esta patologia
presentan dificultades para mantener activa yfioemar la informacién, tendiendo a
ser incompleta y susceptible a pérdida de dato®ritaptes para el procesamiento
cognitivo. Es esperable, entonces, que sus sokgiarlas demandas del medio sean
parciales y poco estructuradas.

En contraste, la funcidon mantenimiento/actualiza@é encuentra conservada, lo
que significa que no presentan dificultad paramecer si un determinado estimulo
les fue presentado con anterioridad, cumpliendodifamrentes niveles de exigencia
de actualizacion durante el proceso de mantenimiéatla informacion. Aunque no
se encontraron estudios que evaluaran las funciangss presentadas y no fue
posible comparar los resultados; pudiera conjetaracerca de que la actualizacion
demanda menos recursos cognitivos al no dependetctainente de las reservas
vivenciales asi como de las capacidades creat®lasdividuo, pero este estudio no
alcanza a dar una explicacion plausible.

Otra de las funciones conservadas del SEC/SAS ephkcidad de trabajar con el
bucle fonoldgico y la agenda visuoespacial de naamparalela. Algunos estudios
(Burk, Globas, Bosch, Graber, Abele, Brice et 899, Le Pira, Zappala, Saponara,
Domina, Restivo, Reggio, et al., 2002) han sefaladdéficit en la ejecucion dual de
tareas en pacientes con enfermedades neurolé@oaembargo, los resultados de
este trabajo no evidenciaron alteraciones en este§0, lo que pudiera justificarse
dado que los pacientes estudiados se encuentrael gmimer estadio de la
enfermedad y no presentan alteraciones cognitimggoriantes, aunque puede
esperarse un declive de esta funcion a medidavgarea la enfermedad. Se valora la
idea de alteraciones cognitivas presintomaticas pemhay resultados que avalen esta
tesis (Velazquez, Sanchez, Santos, Almaguer, Bsta Rodriguez, 2009; Burk,
Globas, Bosch, Graber, Abele, Brice, et al., 1999).

El deterioro de la inhibicidn no resultd estadestiente significativo, aunque es un
indicador de la afectacién de la funcion y su ac&eibpn en el transcurso a otros
estadios clinicos. La funcion de inhibicibn es lacagada de desactivar la
informacién que no es necesaria en el procesamieogmitivo, por lo que la
afectacion de esta funcién en los pacientes con-B88étraduce en dificultades para
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centrar todos los recursos en la realizacion dedga cognitiva, dando lugar a la
aparicion de interferencias que conlleva a unaatoimacion de la informacion que
se esta procesando y en la ejecucion de la regpssdstcionada.

En la evaluacion de la alternancia cognitiva sedewiié que los pacientes
estudiados presentan déficits en la flexibilidadynitiva y en la capacidad de
inhibicion, que se traduce en dificultades pararadr cognitivamente de una tarea a
otra y en la aparicion de fallos frecuentes emdapuestas a las exigencias del medio.
Resultados similares son reportados en estudibsa@as en otros subtipos de ataxia
y en la Enfermedad de Parkinson (Mufiz Casado &n@d®=enavides, 2007; Abel,
Stein, Pereyra, Nano, Arakaki, Garretto, et alQ8)0En esta Ultima los pacientes
producen menos categorias correctas y un alto mideerrores perseverativos, asi
como los pacientes con Enfermedad Cerebelosa rapesina disminucion
significativa en el nimero de categorias completgden la capacidad para mantener
el set (Le Pira, Zappala, Saponara, Domina, RedReggio, et al., 2002).

Hasta aqui, en la evaluacion del SAS se encontefemtaciones en cuatro de sus
funciones, que influyen negativamente en la calidied la codificacion de la
informacién que se procesa, en la elaboracion dibles alternativas de respuesta y
por tanto en la toma de decisiones. Estas difidaftese asocian a una pérdida de la
informacidn con que se esté trabajando, a un auntgshttiempo de reaccion de estas
personas a las situaciones que enfrentan y a @mtenimiento de la velocidad de
procesamiento de la informacion, aspectos que asbon perfil cognitivo del
funcionamiento ejecutivo en pacientes con ataxia.

Otro de los subprocesos implicados en el funcioeatoi ejecutivo es la
planificacion, en tanto permite coordinar los reosr del sistema cognitivo en
funcion de las tareas a realizar. En estos pacenpese a tener alterados
subcomponentes necesarios para un buen funcionamégecutivo se mantiene
conservada la capacidad de planificacion, en temtocapaces de elaborar conductas
adaptadoras que respondan a la demanda del medi®.aPque los resultados de la
planificacion fueron correctos en su mayoria, laepbacion de la tarea realizada por
los pacientes permitié conocer dificultades erratado de alternativas concretas de
solucion, demora en el trazado de estrategias teengaorpezas en la solucion del
laberinto, cuestiones que dadas las alteracionesngadas, pueden constituir
indicadores tempranos de futuras alteracionestersabproceso.

Cabe esperar que las alteraciones en el funciontongecutivo identificadas en
este estudio evolucionen hacia un mayor deterieordaemedida que avanza la
enfermedad, con la consabida afectacion a la chtidavida de estos pacientes.

5. Conclusiones
En los pacientes con Ataxia espinocerebelosa Tipo &stadio | estudiados fueron

identificadas alteraciones significativas estaddstiente en diferentes componentes
implicados en el funcionamiento ejecutivo como Igeraa visuoespacial, el
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mantenimiento/codificacion, el mantenimiento/makapion y la alternancia
cognitiva.

Dichas alteraciones estan en los componentes quengie base a las funciones
ejecutivas, por lo que deterioran la calidad deafdicipacion, la seleccion de
objetivos, la planificaciéon y la monitorizacionoppocan dificultades en los pacientes
con SCA-2 para responder con éxito a las demandasas y complejas en
situaciones no estructuradas que les impone elansiti embargo, estas alteraciones
no conllevan afectar de forma total el procesoutjeg, Io que es apreciable por el
hecho de que se mantienen funcionales y puederrdiégr con normalidad las
actividades de la vida cotidiana.

Cabe esperar que en la medida en que la enfernagdada y el paciente transita
a nuevos estadios clinicos, el deterioro del furammiento ejecutivo sea mas
consistente e intenso, afectando su actividadrglagién con el medio.
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