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Alteraciones neuropsicol 0gicas en laesclerosislateral amiotrofica.
¢NO existen o no se detectan?

P. Duque?, D. Paramo?, G. Borges?, E. Peral?, J.M. Garcia-Moreno?, L. Balarezo®,
G. lzquierdo?, F. Sanchez-L 6pez®, J. Patrignani-Ochoa®

NEUROPSYCHOLOGICAL DISORDERSIN AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROS S
DON'T THEY EXIST ORDO THEY JUST GO UNDETECTED?

Summary. Aims. The aim of this paper isto demonstrate the existence of neuropsychological disordersin amyotrophic lateral
sclerosis (ALS) and to perform an in-depth study of the cognitive functioning of the prefrontal lobes. Patients and methods. A
neuropsychological study of 14 patients with ALS was conducted using an extensive battery of tests and were compared with
agroup of 14 healthy controls. Both groups were homogeneous as regards age, sex, education and manual dominance. Inthis
clinical and research study, as well as the neuropsychological variables (subtest of the Barcelona-PIEN Test neuropsychol og-
ical battery), we also took the evolution of the disease, the age and neurological clinical features of the patients suffering from
ALS into account. Results. We found neuropsychological disordersin the ALS patients that were centred, either directly or
indirectly, on functions of the prefrontal lobe, and in particular of the dorsolateral and premotor cortices, which had already
been observed in other research work. No memory disorder swerefound, something which isusually mentioned in studies about
neuropsychological disordersin thistype of patients. Conclusions. Apart from the primary motor zones affected in ALS, there
appears to be a degenerative process in most of the frontal lobe, and there is a need for longitudinal studies of the possible
progressive disorders of the frontal lobe in these patients. Thisis difficult, since these patients end up with serious neurological
alterations which prevent a correct neuropsychological exploration from being carried out cognitively, and hence no conclu-
sions can be drawn either. [REV NEUROL 2003; 36: 3-8]
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INTRODUCCION

Laesclerosislateral amiotréfica(ELA) esunaenfermedad quese
caracterizapor unadegeneraciéndelaviamotoravoluntariaen
susdosneuronas, |aperiférica(neuronasdel astaanterior dela
médul a, deasi entopreferenteenlosengrosamientoscervical y
lumbosacro, y neuronasmotorasdel tronco cerebral, especial -
mentelasdel bulbo, y particularmentedel X11 par) y lacentral
(esclerosisprogresivadel cordonlateral delamédulaohazpira-
midal cruzado). L aparticipaciondelasdosneuronassemanifies-
taclinicamentepor unapardlisisamiotroficaquesueleiniciarse
enlosmiembrossuperiores—amenudoenlasmanos—y unsin-
dromepiramidal bilateral enloscuatromiembros.
Esunaenfermedad rel ativamentecomun; suprevalenciaen
EEUU, Europaoccidental y lospaisesescandinavosesde5-6 por
100.000habitantes| 1]. Afectaaambossexos, conpredominioen
el varon(1,5-1,6:1),y seiniciaaunaedad promediode58 afios;
espocofrecuenteantesdel 0s40y despuésdelos70afios[2,3].
Sehaconsideradocl &sicamentequenoexistianalteraciones
neuropsi col dgi casenlaEL A, aunqueexi stey seshadocumentado
bien, unsindromeclinicoal quesedenominacomplejoEL A-de-
menciafrontal, quesedaenunaminoriadeenfermos(2%) [4];
seharel acionadotambiénconuncuadrodedemenciafocal fron-
totemporal [5],y cursaclinicamente—apartedel asalteraciones
motoraspropiasdelaEL A—conalteracionesdel apersonalidad,
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aislamientosocial, desinhibicion,impul sividad, apatia, despreo-
cupacion, faltadeesfuerzomental, conductasperseverantesy

afasianofluida; esdecir, €l patrontipicodeunademenciafrontal

[6,7]. Sin embargo, hay autores que han descrito unaseriede
ateracionesneuropsi col 6gi casenpacientesafectosdeEL A, so-
bretodoenlasfuncionesdememoriay aprendizaje[8-10], fron-
tales-gjecutivas[9,11], fluidezverbal [10,12] y evocaciOncate-
gorial [8,10], lascual esestarianrel acionadasdirectamentecon
algunoshallazgosdeneuroimagenfuncional,comoladisminu-
cién deflujo sanguineo en el SPECT en zonasdorsolaterales
bifrontales[13,14], apartedeenlaszonasmotoras, comoes| 6-
gicoal realizar un SPECT cerebral en estos pacientes. Segura-
mentenosehanconsideradoal teracionesneuropsicol gicasenla
EL A porgqueno sehan expl orado debi damentecontestsneurop-
sicol 6gicossensiblesparadetectarlas, loqueal finy al cabonos
proporcionaria—deencontrarlas—unaevidenciadeafectacion
cerebral masalladelapuramentemotoracentral.

El objetivodeestetrabajofueinvestigar lasfuncionesneu-
ropsicol dgicasenlaELA conrelacionaungrupodecontroles
sanosy aclararenloposibleal gunascontroversiasdelaliteratura
cientificasobrelasalteracionesneuropsi col 6gicasenlosenfer-
mosquelapadecen.

PACIENTESY METODOS
Diagnéstico
L ospacientessediagnosticaron como probableo definitivaEL A segiinlos

criteriosdeEl Escorial [15]. Entodosloscasosde EL A sedescartaronotras
posiblespatol ogiasmediantetécni casdeneuroimagen estructural (RM).

Pacientes

Sehan estudiado neuropsi col 6gi camente 14 enfermoscon evidenciatanto
clinicacomo neurofisiol 6gicadeaf ectaciondelal.2y 2.2motoneuronas.
Ningunodel ospacientescon EL A reuniacriteriosclinicosdetrastornomental
seginel DSM-1V.
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Controlessanos

Seestudiaron 14 personas sanas, sin enfermedad fisicao psicolégicay sin
tratami entofarmacol 6gi codeninglntipo. Estegrupoerahomogéneoal grupo
delaEL A encuantoaedad, nivel deescolaridady dominanciamanual (Inven-
tariode Edimburgo), comosepuedeobservar enlatablal .

Exploracion neuropsicoldgica

Seescogi6 como pruebadeexpl oraci6n neuropsi col égicael Programal nte-
grado de Exploraci6n Neuropsi col 6gi ca- Test Barcel ona (Pefia-Casanova,
1990) y tansolo 15delos42testsy susrespectivossubtests(Tablall, donde
se especifican losdistintos subtests, asi como sus puntuaciones maximasy
minimasy lasclavesutilizadasparael programaestadistico, quesenecesitaran
parael andlisisde otrastablas). En todos|os casos de ELA se descartaron
alteracionesmotorasquei mpidieranlarealizaci ondel ostestsneuropsi col 6gi-
cos, loquepodriallevarnosaconclusioneserroness.

Otrasvariables

Apartedemedicionesneuropsicol dgicas, setomaron en cuentaotrasvariables
ene grupoconELA, comoel tiempodeevolucidndelaenfermedady laclinica
neurol égica. El tiempodeevol uciondel aenfermedad semididenmeses,y para
valorar el gradodeafectacionclinicaseutilizé unaescalade puntuacion segiin
loscriteriosdelatablal 1. Nohemosconsideradoel gradodepérdidadefuerza,
sino, simplemente, si hay o no pérdi dadefuerzaen un determinado grupo
muscular, por loquenoseutilizlaescaladegravedaddelaEL A (AL SSS).

M étodoestadistico

Secompararonlosresultadosdelosdiferentes subtestsneuropsicol 6gicosdel
grupoELA y control mediantelat de Student paradatosno pareados, yaque
losgruposeran homogéneosen cuanto aescol aridad, edady dominancia
manual. Seutilizdunestudioderegresiénsimpleparahallar el coeficientede
correl acion entrel osdistintos subtestsneuropsi col gicosy otrasvariablesen
el grupoELA.

Para estos andlisis se utiliz6 el paquete estadistico Stat View 4.5 para
Mac0Os9.2, asi comoel FileMaker 5.0 como basededatosparalarecogida
delosmismos.

RESULTADOS

EnlatablalV serecogenlospardmetrosbésicosdel ospacientesdel grupo
EL A (edad, tiempo deevol uciondelaenfermedad, clinicaneurol 6gica, do-
minanciamanual y afiosdeescolaridad), asi comolosdelaspruebasneuro-
psi col égicas, resultadosquesemuestranenlatablaV paral ossujetoscon-
trolessanos, | 6gicamentesinincluirlasvariabl esdeenfermedad.

PatologianeuropsicolégicaenlaELA

Secompararonlosresultadosdel osdiferentessubtestsneuropsi col 6gicosde
lospacientesdelosgruposELA y control mediantet de Student paradatos
no pareados.

Enel grupocontrol, unodel osparti cipantesno pudorealizar lapruebade
secuenciasdeposturasizquierdasy bilateral espor tener subrazoizquierdo
paralizado por unaccidente. Enel grupo ELA, dosenfermosno pudieron
realizar |apruebadecubosportemblor graveenlasmanos, y unodeellos
tampoco pudo realizar |as pruebasde secuenciasde posturas, tanto unilatera-
lescomobilaterales.

Encontramosval oressignificativosen laspruebasde digitos directos,
categoriasdeanimales, categoriadepal abrasquecomienzanconlaletrap,
secuenciasdeposturasderechas, secuenciasdeposturasi zquierdas, aparea-
mientodecarasconsiderandoel tiempo, aritmética, aritméticaconsiderando
€l tiempo, semejanzas-abstraccion, cubosy cubosconsiderando el tiempo.
LosvaloresseencuentranrecogidosenlatablaVl.

Enlacomparacion desubtestshay algunosval oresqueno son estadistica-
mentesignificativos, pero seapreciaciertatendenciaalasignificacion. Esel
caso del subtest deabstraccién-comprensiény dedigitosinversos. También
losdatosseexponenenlatablaVl.

Clinicaneurol6gicay pruebasneuropsicol égicas

Noencontramoscorrel acion estadisticamentesignificativaentrelaclinica
neurol 6gi cay ninguno delossubtests, aunqueen algunosseobservacierta
tendenciaalasignificacién: orientacidntemporal , abstraccion-comprension
y cubos. LosresultadossereflejanenlatablaVII.

Tabla I. Comparacién de valores entre el grupo ELAy el grupo control sano
en lo referido a las variables afios de escolaridad, edad y dominancia
manual (p< 0,05; mediatdesviacion tipica).

ELA Control sano
Edad 47,4+13,7 40,7+8,64
Dominancia manual 1,00+0,00 1,07+0,26
Afios de escolaridad 10,07 +5,24 12,2+4,49

Tabla Il. Pruebas neuropsicoldgicas utilizadas en el estudio, sus puntuacio-
nes minimas y maximas y acrénimo (clave).

Min. Maéx. Clave
Orientacién en persona 0 7 Or. persona
Orientacion en espacio 0 5 Or. espacio
Orientacion en tiempo 0 23 Or. tiempo
Digitos directos 0 9 DD
Digitos inversos 0 8 DI
Series orden directo 0 3 Ser. directas
Series orden directo (tiempo) 0 6  Ser.dir. t
Series orden inverso 0 3 Ser. inversas
Series orden inverso (tiempo) 0 6 Ser. inv. t
Evocacion categorial (animales; 1 min) - —  Animales
Evocacion categorial (P; 3 min) - - PP
Arbitrario secuencia derecha 0 8 Sec.dcha.
Arbitrario secuencia izquierda 0 8  Sec. izda.
Coordinacion reciproca 0 4 Sec. bil.
Iméagenes superpuestas 0 20 Popp.
Imagenes superpuestas (tiempo) 0 35 Popp. t
Apareamiento de caras 0 6  Caras
Apareamiento de caras (tiempo) 0 18 Caras t
Memoria inmediata de textos 0 23 M. ver. inm.
Memoria inmediata de textos (facilitado) 0 23 M. ver. inm. p
Memoria diferida de textos 0 23 M. ver. dif.
Memoria diferida de textos (facilitado) 0 23 M. ver. dif. p
Aprendizaje seriado de palabras 0 100  Aprend.
Memoria visual inmediata 0 10 M
Célculo mental 0 10 Célculo
Calculo mental (con tiempo) 0 30 Célculo t
Aritmética 0 10 Aritmética
Aritmética (con tiempo) 0 20 Aritmética t
Semejanzas-abstraccion 0 12 Sem.
Abstraccién-comprension 0 12 Abs.comp.
Cubos 0 6 Cubos
Cubos (contiempo) 0 18 Cubost
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Tabla Ill. Escala de medicion de alteracion clinica neurolégica. Los valores
se sitdan entre 0 y 16; cero es una valoracién en una persona sin las
alteraciones neurolégicas medidas.

ESCLEROSISLATERAL AMIOTROFICA

Tabla IV.Parametros basicos de los pacientes con ELA (tests neuropsico-
I6gicos, edad, tiempo de evolucion, clinica neuroldgica, dominancia ma-
nual y afios de escolaridad).

Puntos  Test Media D. tipica Errorest. N Min.  Max. Noin-
cluidos
Afectacion bulbar
Or. persona 7,000 0,000 0,000 14 7,000 7,000 0
Sin afectacion 0
Or. espacio 4,857 0,363 0,097 14 4,000 5,000 0
Disartria o disfagia o disnea 1 -
Or. tiempo 20,714 5,483 1,465 14 4,000 23,000 0
Dos de los anteriores 2
DD 4,786 0,893 0,239 14 4,000 7,000 0
Los tres sintomas 3
DI 3,357 1,008 0,269 14 2,000 5,000 0
Afectacion cervical
Ser. directas 3,000 0,000 0,000 14 3,000 3,000 0
Mantiene la cabeza 0
Ser. dir. t 5,500 0,855 0,228 14 4,000 6,000 0
No mantiene la cabeza 1
Ser.inversas 2,571 0,646 0,173 14 1,000 3,000 0
Afectacion del tronco y miembros superiores
Ser. inv. t 4,714 1,383 0,370 14 1,000 6,000 0
Pérdida de fuerza en musculatura proximal, 1 )
medial o distal del miembro superior Animales 15,143 5,789 1,547 14 7,000 29,000 0
Pérdida de fuerza muscular en dos 2 PP 20,429 8,653 2,313 14 6,000 36,000 0
de las regiones del miembro superior
Sec.dcha. 6,007 2,565 0,711 13 0,090 8,000 1
Pérdida de fuerza muscular que afecta a todo el miembro 3 i
superior (se multiplica por dos si la afectacion es bilateral) Sec. izda. 5091 3,043 0,844 13 0,090 8,000 1
Afectacion lumbosacra y miembros inferiores Sec. bil. 3,007 1,398 0,388 13 0,090 4,000 1
Pérdida de fuerza en musculatura proximal, 1 Popp. 19,000 1,359 0,363 14 15,000 20,000 0
medial o distal del miembro inferior
Popp. t 29,143 5,614 1,500 14 15,000 35,000 0
Pérdida de fuerza muscular en dos 2
de las regiones del miembro inferior Caras 5,143 1,406 0,376 14 1,000 6,000 0
Pérdida de fuerza muscular que afecta a todo el miembro 3 Caras t 11,643 4,765 1,274 14 2,000 18,000 0
inferior (se multiplica por dos si la afectacion es bilateral)
M. ver. inm. 9,143 2,515 0,672 14 5,000 12,000 0
M. ver.inm.p 13,286 2,959 0,791 14 7,500 17,000 0
Tiempodeevolucién delaenfermedadytestsneuropsicol 6gicos
. S - ] M. ver. dif. 7821 2,267 0,606 14 4,000 11,000 0
S6loencontramosunacorrel acion significativacon el subtest dedigitosdi-
rectos, y seaproximan aser significativoslossubtestsdedigitosinversos, M. ver. dif. p 12,321 3,343 0,894 14 6,000 17,000 0
semejanzasy abstraccidn-comprension, tal comoserecogeenlatablaVIIl.
Aprend. 78,071 12,325 3,294 14 60,000 97,000 0
Edadytestsneuropsicol 6gicos —
L ossubtestsquetuvieronunacorrel aci én estadisticamentesignificativacon M. vis. inm. 7,786 2293 0613 14 1,000 10,000 0
laedad del enfermofueronlosdeorientacionespacial, aprendizaje, memoria  caculo 7429 2593 0,693 14 0,000 10,000 O
visual inmediata, aritméticay aritméticacuando seconsiderael tiempode
realizaciondelaprueba(Tablal X). Célculo t 20,429 7,743 2,069 14 0,000 28,000 0
Aritmética 4,643 2,620 0,700 14 0,000 10,000 0
DISCUSION Aritmética t 9,071 5,225 1,396 14 0,000 20,000 0
Estudiamos 14 enfqmoscon ELA frept§a14 suj etqssanos, Y sem 5500 3276 0675 14 0000 12000 O
encontramosalteracionesneuropsi col 6gicasenel primer grupo
enalgunasdelasfuncionesexploradas. Lagranmayoriadefun-  Abs.comp. 5571 4,052 1,083 14 0,000 12,000 0
cionesneuropsi coIogl,casafectadasen_nuestrosan entesson Cubos 3750 1288 0872 12 2000 6000 2
aquellasenlasqueel |6bul o prefrontal tieneun papel principal,
loqueapoyaloshallazgosde otrosestudiosanterioresaéste:  Cubost 8,583 3,204 0,925 12 4,000 15000 2
evocacion categqr[al [10,16,17,18,19], atenciénfocalizada[17, Edad 47420 13788 9685 1420000 74000 O
18,20] y abstraccionverbal [18].
Aunguelaseriedepacientesestudiadapor nuestrogrupoes  T.evol. 48,357 68,198 18,227 14 7,000 264,000 O
rel atl\_/amentecorta,_y&etopodr_lahacer quelosdatossetomaran Clin.neurol. 5,071 3,025 0,808 14 1,000 11,000 0
con cierta desconfianza o quizacomo un punto clave de no
validezdelosresultadosobtenidos, lacomparacionconungru-  Dom. manual 1,000 0,000 0,000 14 1,000 1,000 0
pod(.acontr'olessanosho'mogenel zagospor gdad, escolaridady Afiosescol. 10,071 5,240 1,400 14 0,00 22,000 0
dominanciamanual, asi como haber obtenidoresultadosmuy
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Tabla V.Parametros basicos de los controles sanos (tests neuropsicol4gi- Tabla VI.Pruebatde Student que comparagrupo ELAy control paratodos
cos, edad, dominancia manual y afios de escolaridad). los subtests. S6lo se muestran los estadisticamente significativos o los
gue estan mas cerca de la significacion estadistica.
Test Media D. tipica Errorest. N Min.  Max. Noin-
cluidos Valor de p
Or.persona 7,000 0,000 0,000 14 7,000 7,000 0 Digitos directos 0,0006
Or. espacio 5,000 0,000 0,000 14 5000 5000 O Digitos inversos 0,0585
Or.tempo 22,571 0,646 0,173 14 21,000 23,000 0 Categorias (animales) 0,0021
DD 6429 1,284 0343 14 5000 9,000 O Categorias (P) 0,0067
Sec. derecha 0,0181
DI 4,286 1,437 0,384 14 2,000 7,000 0
- Sec. izquierda 0,0044
Ser. directas 3,000 0,000 0,000 14 3,000 3,000 0
Caras (tiempo) 0,0256
Ser. dir. t 5857 0,363 0,097 14 5,000 6,000 0
Aritmética 0,0043
Ser.inversas 2,857 0,363 0,097 14 2,000 3,000 0
Aritmética (tiempo) 0,0036
Ser. inv. t 5429 1,089 0,291 14 3,000 6,000 0 -
Semejanzas 0,0179
Animal 25,571 9,874 2,639 14 9,000 43,000 0
nimales ! ’ ' ' ’ Abstraccién/comprension 0,0850
PP 35,714 17,362 4,640 14 7,000 60,000 0 Cubos 00113
Sec.dcha. 778 0579 0155 14 6,000 8,000 O Cubos (tiempo) 0,0018
Sec. izda. 7,769 0,439 0,122 13 7,000 8,000 1
. Tabla VII. Valores de correlacion entre la clinica neurolégica y las distintas
Sec. bil. 3,692 0480 0,133 13 3,000 4,000 1 pruebas neuropsicolégicas. No hay correlacién significativaen ninguno de
los casos. Se muestran sélo las que mas se acercan a la significacién
Popp. 19,571 0,646 0,173 14 18,000 20,000 0 estadistica.
Popp. t 32,357 3,128 0,836 14 24,000 35,000 0 r de Pearson p
Caras 5786 0,802 0,214 14 3,000 6,000 0 Orientacién tiempo 0,501 0,0660
Caras t 15,500 3,798 1,015 14 6,000 18,000 0 Abstraccién/comprension 0,487 0,0774
M. ver.inm. 10,321 2,493 0,666 14 5500 13,500 0 Cubos 0,485 0,1099

M. ver.inm.p 13,321 3,688 0,986 14 5,500 18,500 0

Tabla VIIl. Valores de correlacion entre el tiempo de evolucion y las distin-
M. ver. dif. 9,464 3,635 0971 14 0,000 14,000 0 tas pruebas neuropsicolégicas. Tan sélo hay correlacion estadisticamente
significativa en la prueba de digitos directos.

M. ver. dif. p 12,036 4,601 1,230 14 0,000 17,000 0

r de Pearson p

Aprend. 80,000 11,422 3,053 14 55,000 99,000 0

Digitos directos 0,605 0,0218
M. vis. inm. 8,357 1,737 0,464 14 5,000 10,000 0

Digitos inversos 0,487 0,0774
Célculo 8,571 2,623 0,701 14 0,000 10,000 0 )

Semejanzas 0,473 0,0879
Célculo t 24,500 7,763 2,075 14 0,000 30,000 0 Abstraccién/comprensién 0488 0,0768
Aritmética 7,786 2,694 0,720 14 0,000 10,000 0
Aritmética t 16,000 6,177 1,651 14 0,000 27,000 0 Tabla IX. Valores de correlacion entre la edad y las distintas pruebas neu-

ropsicolégicas.
Sem. 8,357 2,678 0,716 14 2,000 12,000 0

r de Pearson p

Abs-comp. 8,286 3,970 1,061 14 2,000 12,000 0 - — )

Orientacién espacial 0,770 0,0013
Cub 5,143 1,292 0,345 14 2,000 6,000 0 L .

ubos Digitos directos 0,511 0,0620

Cubost 13,571 3,917 1,047 14 6,000 18,000 0 Aprendizaje 0,629 0,0159
Edad 40,714 8,642 2,310 14 30,000 60,000 0 Memoria visual inmediata 0,573 0,0320
Dom. manual 1,071 0,267 0,071 14 1,000 2,000 0 Aritmética 0,564 0,0356
Afiosescol. 12,286 4,497 1,202 14 6,000 20,000 0 Aritmética (tiempo) 0,579 0,0300
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similaresal de otras publicacionesrelacionadas, refuerzala
validez deloshallazgosobtenidos, aunal tomar enconsidera-
cién—contodaslassal vedadesqueindicamos—queloideal seria
unaseriemasampliadepacientescon ELA y sucomparacion
conungrupodecontrolessanosparal acorrectainterpretacion
delostestscognitivos.

Deacuerdoconel andlisisdel osdatosobtenidos, enalgunos
estudiosneuropsi col 6gicosdelaEL A muchosautoresencuen-
tranafectaci ondememoriainmediataverbal y visual [13,16- 19,
21-24], hechoquenohemosconstatadoenel nuestro; encontra-
mostanséloquelaspruebasdememoriaverbal diferidasacinco
minutostienenunatendenciaalasignificaci énestadistica, aun-
guedistantodaviadel 0,05 (p=0,16). Encual quier caso, noexis-
tenhoy endiadatosanatomopatol gicosparaconsiderar quelos
pacientescon EL A tenganalteracionesdememoriadefijaciéno
consolidacién, y si puedendarse—debidoalaafectaci onprefron-
tal—alteracionesenlaevocacion.

Apartedeloyareferido, encontramosquel ospacientestienen
alteracionesen laspruebasdearitméticay cubos, asi comoen
praxiasmel ocinéticasunilateral esenmiembrossuperiores. Enlo
referidoal aspruebasdearitméticay cubos, lasdospodriande-
berseal mismohecho, yaquehemosdescartadolaexistenciade
alteracionesdecd culo—paralaprimera—y visuoespacia es—para
lasegunda—, y sepuedeentoncespensar quesetratadeundéficit
deplanificaciénorazonamientoverbal y visual, respectivamen-
te,loquetambiéniriaafavor deafectacionesprefrontales.

L aspraxiasmel ocinéti casconsi sten enlasecuenciacionde
movimientossi nobj eto presente—hechoenloquedifierendelas
praxiasideatorias—y sinfinconcreto—hechoquel ashacedistin-
guirsedelaspraxiasideomotoraseideatorias—. Enlaexploracién
delasmismas, sepidi6alosenfermosquerealizaranlasclasicas
seriesdeL uria(pufio-palma-1ado, tapping). L asal teracionesen
laorganizaciondinamicadel actomotor semanifiestanmarcada-
mentey demaneraespecificaenloscasosdelesionenlossectores
premotoresfrontalesdel cerebro.

Podriamospensar queal gunasal teracionesfrontalesdelos
enfermosserelacionan conlaedad—apesar dequeel enfermo
mayor tuviera60 afios—, peroal hacer lascorrelacionesconlos
distintostestsneuropsi col 6gi cosnohallamosningunasignifica-
tivacon pruebastipicasdel |6bulofrontal, sinocon pruebasde
memoria(memoriavisual inmediatay aprendizaje) y detiempo
derealizacioéndeal gunaspruebas(aritmética), loquesi sepodria
explicar correctamente—aunquesélo en parte—por laedad del
enfermo. Quizaunaposibl ehipétesisparael hechodequemu-
chosautoresencuentren alteracionesdememoriaen pacientes
conELA esconsiderar queno hantomado ungrupo control ho-
mogéneo en edad con respecto a grupo ELA, lo quelagran
mayoriadel osinvestigadoressi hizo. Nospodriamospl antear,
pues, que los grupos de enfermos tomados en cuenta en esas
investigaci onesfueran pacientesconunaevol uciondelaenfer-
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medad mayor queen nuestramuestra. Ningunapruebade medi-
cionestrictadememoria—en cual quieradesuscomponentes—se
correl acion6 ennuestraseriedeenfermoscon unmayor tiempo
deevoluciondelaenfermedad, lo cual s6lo secorrelacionaba
significativamenteconel subtest dedigitosdirectos( digitspan),
unapruebaclasicademediciéndelaatencionfocalizada,y fue-
roncasi significativaslaspruebasdedigitosinversos, semejan-
zas/abstracciony abstraci on/comprension.

Nohay correlaciénentreal teraci onesneurol 6gicasy neurop-
sicol 6gi casen nuestrosenfermos, aungqueal gunosautoreshan
encontradoestascorrel aci onescondistintossignosneurol 4gi cos,
talescomoladisartria[ 18] olagravedad de sintomasmotores
[22]. Esto seexplicapor el hecho de que nosotros solo hemos
consideradolasalteracionesneurol 6gicasensuglobalidad, es
decir,comolasumadetodaslasal teracionesneurol 6gi casqueel
pacientetuviera, y nohemoshechocorrel acionesparcialesaisia
das. Por tanto, laafectaci én neuropsi col 6gicano secorrel aciona
conlaclinicaneurol égica. Por tanto, seriaaventurado afirmar que
amayor ateraci 6Gnneurol 6gi catendriamosmayor af ectaci onneu-
ropsi col 6gi ca; estaafirmaci nsepuedehacer practicamenteigual
parael tiempodeevoluciéndelaenfermedad.

Desde un punto devistaneuropsicol 6gico parececlaro el
hechodequelasalteracionessecorrel acionan conafectaciones
del I6bulofrontal, y masen concreto con su cortezaprefrontal
dorsolateral y premotora, cuesti onyapl anteadaanteriormente
por otrosautores[8,10,11,25]. Aunquesehandescrito casosde
demenciatipicamentefrontal esasociadasalaEL A [7,19,26],10s
estudiosrealizadosen pacientescon EL A nodementesnoponen
demanifiestoalteracionesconductual esni comportamental esque
impligquenlaafectaciéndel I16bul o prefrontal orbitario. Tampoco
ennuestraseriedeenfermosencontramosrasgosdepersonalidad
tipicosdeafectacionesfrontales.

Como se ha puesto de manifiesto en estey otros estudios
anteriores, lasalteracionescorticalesdelaEL A vanmasallade
|loesperabledadal aclini caneurol 6gicadel osenfermos— oque
nosdaunaideabastantecl aradelaafectaci énglobal del | 6bulo
frontal en estos enfermos-y serespetalagran mayoriadelas
vecesel | 6buloprefrontal orbitario.

Unacuestiénaplantear essi estosenfermos, enel casodeque
no sedeteriorarantan profundamente desde un punto devista
neurol 6gico, sedeteriorarian masdesdeun puntodevistaneurop-
sicoldgico, comoreflejodeafectacién cortical prefrontal; esa
cuestiéonquedaalaesperadeestudioslongitudinal es, contodos
|osproblemasmetodol 6gi cosqueexistenenel estudioneuropsi-
coldgicodepacientesconELA.

Enconclusion, creemoshaber dejadoclaro queefectivamen-
teexistenalteracionesneuropsicol égicasenlaEL A, inherentesa
laenfermedady quenollegan normal menteal grado dedemen-
cia, aunque, efectivamente, hayaal gunoscasosquecursencon
unademenciafocal detipofrontal.
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ALTERACIONESNEUROPSICOLOGICAS
EN LA ESCLEROSS LATERAL AMIOTROFICA.
¢NO EXISTEN O NO SE DETECTAN?

Resumen. Objetivo. Poner de manifiesto alteraciones neuropsicol -
gicasenla esclerosislateral amiotréfica (ELA) y estudiar a fondo e

funcionamiento cognitivo de los I8bulos prefrontales. Pacientes y
métodos. Seestudiaron neuropsi col égicamente 14 pacientescon ELA
conunaamplia bateria de pruebasy se compararon con un grupo de
14 controles sanos, ambos grupos homogéneos en edad, sexo, esco-
laridad y dominancia manual. En este estudio clinico y deinvestiga-
cién se consideraron, ademas de las variables neuropsicol dgicas
(subtest de la bateria neuropsicoldgica Test Barcelona-PIEN), la
evolucién de la enfermedad, la edad y la clinica neuroldgica de los
enfermos afectados de ELA. Resultados. Encontramos alteraciones
neuropsi col 6gicas en los enfermos de ELA que se centraban en fun-
ciones relacionadas directa o indirectamente con €l 16bulo prefron-
tal, y en particular con las cortezas dorsolaterales y premotoras, 1o
gue ya se ha objetivado en otras investigaciones. No encontramos
alteraciones de memoria, aspecto que normalmente se sefiala en los
estudios sobre alteraciones neuropsicol égicas en este tipo de enfer-

mos. Conclusiones. Apartedelaszonasprimariasmotor asafectadas
enlaELA, nosparecequehay un proceso degenerativo degran parte
del 16bulo frontal. Hay que estudiar longitudinalmente la posible
afectacion progresivadel 16bulofrontal en estosenfermos, aunquees
éste un aspecto dificil, ya que estos enfermos acaban con graves
alteraciones neurol égicas que impiden la correcta exploracién neu-

ropsicolégicay, por lo tanto, las conclusiones en € aspecto cogniti-

vo. [REV NEUROL 2003; 36: 3-8]
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ALTERACOES NEUROPSICOLOGICAS
NA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA.
NAO EXISTEM OU NAO SE DETECTAM?

Resumo. Objectivo. Expor as alteragdes neuropsi col 6gicas na es-
cleroselateral amiotrdéfica (ELA) eestudar afundo o funcionamen-
to dos lobos pré-frontais cognitivamente. Doentes e métodos. Es-
tudaram-se neuropsicologicamente 14 doentes com ELA através
deumaamplabateriadetestese compararam-secomumgrupo de
14 controlos sdo, ambos os grupos homogéneos quanto a idade,
sexo, escolaridade e domindncia manual . Neste estudo clinico ede
investigacdo consideraram-se, para além das variaveis neuropsi-
coldgicas (subteste da bateria neuropsicoldgica Test Barcelona-
PIEN), a evolucdo da doenca, a idade e a sintomatol ogia neurol 6-
gica dos doentes com ELA. Resultados. Encontramos alteracoes
neur opsi col 4gicas nos doentes com ELA que se centravam emfun-
¢Oes, directa ou indirectamente, do lobo pré-frontal, e em particu-
lar do cortex dorsolateral e pré-motor, o que ja tinha sido objec-
tivado em outros estudos de investigacdo. N&o encontramos
alteracbes de memodria, aspecto que normalmente se refere nos
estudos sobr e alteragtes neur opsi col gicas neste tipo de doentes.
ConclusBes. A excepcao das zonas primérias motoras envolvidas
naELA, parece-nosque existe umprocesso degenerativo degrande
parte do lobo frontal, e é necessério estudar longitudinalmente o
possivel envolvimento progressivo do lobo frontal nestes doentes;
aspecto dificil, ja que estes doentes acabam com graves alteracdes
neur ol 6gicas que impedem a realizagdo de um exame neuropsi co-
|6gico correcto e, portanto, de chegar a conclusdes cognitivamen-
te. [REV NEUROL 2003; 36: 3-8]
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