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Resumen

En la poblacién de Esclerosis Multiple (EM) de habla inglesa se observa que del 40 al 60 % de
personas presentan deterioro cognitivo. En el afio 2002 el Estudio Multicéntrico Nacional
denominado Reconem evidencié que el 46% de pacientes con EM en Argentina padecen déficits
cognitivos. Estas alteraciones son un area de preocupacién para los especialistas de la salud por
el impacto que ejercen sobre las actividades de la vida diaria produciendo la disminucion en la
calidad de vida.

Aungue el patrén no es homogéneo, se observa un perfil subcortical, con déficit en la memoria
reciente, la atencién, la velocidad de procesamiento de la informacion, las habilidades
visoespaciales y las funciones ejecutivas. En el &mbito clinico existen las escalas de
discapacidad, los cuestionarios de pre-screening, las baterias de screening y las baterias de tipo
extensivo, disefiadas para la deteccion del deterioro cognitivo.
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Abstract

Cognitive impaiment is found in 40-60% of english speaking Multiple Sclerosis (MS) samples. En
2002, a National Multicenter Survey called Reconem also found that 46% of patients with MS in
Argentina are cognitively impaired. Cognitive disorders are of concerns to clinicians in these
areas because they often give raise to failures in activities of daily living and lead to poor quality
of life.

Althougt the pattern is not homogenous, a specific a subcortical impairment has been describe
presenting with recent memory, attention, information processing speed, visuospacial skills and
executive functions deterioration. In the clinical field there are disabilities scales, pre-screening
questionnaires, screening and comprehensive batteries designed to detect CI.

Key words: neuropsychological assessment — impairment — scales — epidemiology.

Introduccion

La Esclerosis Multiple (EM) es la primera causa de discapacidad neuroldgica en
adultos jovenes y el trastorno desmielinizante mas comdn del sistema nervioso central
(SNC). En general, se la considera una alteracion autoinmune crénica con

Correspondencia con el autor: svanotti@ineba.net

http://www.revneuropsi.com.ar 13


mailto:svanotti@ineba.net

Revista Argentina de Neuropsicologia 12, 13-21 (2008) Evaluacion Neuropsicologica en EM
Sandra Vanotti

caracteristicas tanto inflamatorias (destruccion de la mielina) como degenerativas
(pérdida axonal). Afecta predominantemente a adultos jovenes (relacion mujer /
hombre: 2/1) y constituye adn hoy la tercera causa de discapacidad (luego de las
lesiones traumaticas y las enfermedades reumatolégicas) en este grupo etario (entre 20 y
50 afos) (Scheinberg et al., 1987).

La EM es muy representativa de la alta complejidad que puede alcanzar la expresion
clinica de las enfermedades neurologicas. En ella se pueden encontrar, en algun
momento de su evolucion o en algunas de las variadas formas con que se presenta en
forma aislada o asociada, todos los signos y sintomas neurologicos existentes (Diaz,
2002). Esta variabilidad de sintomas en la mayoria de las personas con EM interactia en
una forma compleja, discapacitante. Los sintomas, que pueden cambiar a lo largo del
tiempo y que producen un gran impacto en la calidad de vida, pueden dividirse en tres
grupos. Los primarios son los causados directamente por desmielinizacion dentro del
cerebro y en la médula espinal. Estos sintomas (debilidad, fatiga, espasticidad, ataxia,
temblor, trastornos esfinterianos, alteraciones cognitivas, disfuncion sexual y dolor)
cuando no son tratados o lo son en forma incorrecta pueden devenir en complicaciones
Ilamados sintomas secundarios, como por ejemplo, contracturas, escaras y 0steoporosis.
Por ltimo, los sintomas terciarios son las consecuencias sociales y psicoldgicas de los
primarios y secundarios e incluyen depresion, problemas laborales y de relacion,
problemas maritales, etc. (Fernandez Liguori y Katz, 2008).

Desde las primeras descripciones de la enfermedad realizadas por Charcot en 1877
ya se anunciaba la presencia de las alteraciones cognitivas. Estos disturbios se observan
en todas las formas clinicas que presenta la enfermedad y producen un gran impacto en
las actividades de la vida diaria y en la calidad de vida de los pacientes, considerados
sintomas primarios y terciarios (Huijbregts et al.,, 2004, Benedict et al., 2005).
Investigaciones realizadas en relacion con las consecuencias sociales de la enfermedad
muestran como las alteraciones cognitivas y los sintomas descriptos anteriormente, en
particular la discapacidad fisica, origina que el 70% de la poblacion con EM que la
sobrelleva por un tiempo prolongado se encuentre desempleado, divorciado y aislado
socialmente (Rao et al., 1991, Rothwell et al., 1997, Benito-Leon et al., 2002).

Existe un consenso generalizado acerca de la naturaleza del deterioro cognitivo en
esta poblacion. En las investigaciones realizadas se muestra que la memoria reciente, la
atencion, la wvelocidad de procesamiento de la informacion, las habilidades
visoespaciales y las funciones ejecutivas son las &reas mas afectadas. Por el contrario,
raramente se ven afectados el lenguaje y las habilidades intelectuales, con un patrén de
tipo subcortical. A pesar de la consistencia de estos hallazgos, se observa la presencia de
variabilidad en el patron neuropsicoldgico entre los pacientes. Este no esta relacionado
ni con la edad, ni con el género, el tiempo de evolucion de la enfermedad, o el grado de
discapacidad fisica. Tampoco con el grado de depresion que puede presentar el paciente,
ni con el uso de medicacion psicotropica. (Rao et al., 1991, Bobhols y Rao, 2003). En
cambio, la presencia de Deterioro cognitivo esta asociada a elementos objetivos
imagenoldgicos -especialmente en Imagenes de Resonancia Magnética -IRM- de
encéfalo. Existe una relacion directa con la presencia y severidad del deterioro cognitivo
y la ubicacion del tejido desmielinizado (“carga lesional”) como el grado de involucién
del parénquima encefalico (atrofia) (Sperling at al., 2001).

Las validaciones epidemioldgicas evidencian que la frecuencia de Deterioro
Cognitivo en EM de habla inglesa es del 40 al 60 %. En la Argentina, en el afio 2002 se
obtuvo a través de la Validacién multicéntrica nacional RECONEM (Relevamiento
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Cognitivo Nacional en Esclerosis Multiple) que el 46 % de personas con EM
presentaban Deterioro Cognitivo (Céceres et al., 2003).

Los altimos 30 afios han sido productivos en trabajos que demuestran el patron
neuropsicoldgico de la enfermedad, la relacion de estas alteraciones con los hallazgos
en estudios de Resonancia Magnética y la prevalencia de estas alteraciones en esta
poblacion, entre otras. Pero en el &mbito clinico, a pesar de la consistencia cientifica, del
impacto en las actividades de la vida diaria y de la alta prevalencia de las alteraciones
neuropsicoldgicas demostrada, no es una practica habitual la derivacion para la
realizacion de la evaluacion neuropsicoldgica. Las razones de la escasa atencion
brindada a estas manifestaciones son multifactoriales; sin embargo, algunas de las que
se pueden esgrimir son que se la ha considerado histéricamente una enfermedad con
afeccion esencialmente fisica; que el perfil de deterioro que presenta -con mayor
compromiso de las funciones ejecutivas y atencionales y sin deterioro de lenguaje-
lleva a que habitualmente el déficit quede “enmascarado”; que el Mini-mental Status
Scale, herramienta muy utilizada para la deteccion de compromiso cognitivo, ha
demostrado tener baja sensibilidad en la EM vy, finalmente, que no abundan
instrumentos de evaluacion especificos para esta enfermedad. Asimismo, la edad de
estas personas no hace presumir la posibilidad de un déficit cognitivo, y en algunas
ocasiones el médico desestima plantear estas dificultades (Caceres y Vanotti, 2008).

Sin embargo la deteccion de estas manifestaciones es vital para una mejor calidad de
vida del paciente y su entorno familiar y social. Montafies (2008) afirma que la
evaluacion neuropsicoldgica es una herramienta fundamental en la demostracion de
estas alteraciones en los pacientes con EM para establecer el impacto de los factores
emocionales en el rendimiento cognoscitivo, en la determinacion del grado de
competencia en asuntos legales y en la evaluacion de los casos en los cuales se deben
tomar decisiones importantes que tengan repercusién en el ambito laboral y familiar del
paciente.

Dada la importancia de la deteccion de las alteraciones neuropsicoldgicas en esta
poblacion, este articulo tiene como objetivo exponer los instrumentos de evaluacion
utilizados en la préctica clinica.

Instrumentos de Evaluacion existentes

Como se menciond, se ha publicado innumerable cantidad de trabajos en el ambito
cognitivo y en particular en el area de evaluacién. Esto tiene como ventaja la posibilidad
de incorporar a la practica conocimientos actualizados, pero también analizar y
compartir los resultados obtenidos de nuestras evaluaciones con otros centros
especializados de EM de otras partes del mundo, dado que compartimos los mismos
instrumentos de evaluacién. El avance de las investigaciones se ha producido
principalmente en paises europeos y de Ameérica del Norte, con variables culturales
diferentes a los paises de América Latina, en particular por la lengua. Por esta razon,
diferentes grupos de trabajo de lengua hispana llevaron a cabo la validacion de escalas
para obtener instrumentos de deteccion adecuados con las caracteristicas psicométricas
de sensibilidad, especificidad y confiabilidad.

Por otro lado, existen diferentes escalas, tests y cuestionarios involucrados en la
evaluacion neuropsicolégica en EM, universalmente clasificados de acuerdo con el
alcance obtenido en el ambito clinico y neuropsicoldgico. Estos son: escalas de
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discapacidad, cuestionarios de pre-screening, bateria neuropsicolégica de screening y
baterias neuropsicoldgicas extendidas o completas (Vanotti, 2008).

Como se sostuvo, la alta impronta de la discapacidad fisica en estos pacientes y la
desestimacion de las alteraciones neuropsicoldgicas han llevado a los clinicos a no
administrar instrumentos que evallen este dominio. Esto queda claramente expuesto en
la escala denominada Expanded Disability Status Scale (EDSS), considerada la escala
mas difundida y méas familiar entre los especialistas en EM, que no incluye la valoracion
del deterioro cognitivo, ni realiza una diferenciacion entre deterioro y discapacidad
(Kurtzke, 1983).

En el afio 1994, la National Multiple Sclerosis Society (NMSS) conformé el grupo
de trabajo sobre Evaluacion de Resultados en EM, reuniéndose en la ciudad de
Charleston, Estados Unidos, con los objetivos de realizar una revision critica de los
disefios de evaluacion ya utilizados y desarrollar recomendaciones para seleccionar una
apropiada escala de evaluacién para los ensayos clinicos (Rudick et al., 1997). De este
grupo surge la Multiple Sclerosis Funcional Composite (MSFC) y una de sus areas se
aboca a la esfera cognitiva, que se evallua a través del test Paced Auditory Serial
Addition Test (PASAT). De esta manera, esta prueba se convierte en la mas utiliza en
esta poblacion a nivel mundial.

El PASAT es una prueba sensible que evalla especificamente dos componentes
cognitivos, la memoria de trabajo y la velocidad del procesamiento de la informacién
auditiva, como asi también la habilidad en el calculo matematico. Refleja la flexibilidad
cognitiva de los sujetos y en ella se valora la velocidad de procesamiento de la
informacion. (Fisk et al., 2001). Fue desarrollada inicialmente por Gronwall (1977), y
es utilizada en diferentes grupos de pacientes de causa neurolédgica desde hace 20 afios.
Rao y sus colaboradores en el afio 1989 adapté esta prueba para EM, modificando el
tiempo de intervalo de los digitos cada 3 segundos y en forma opcional cada 2 segundos
(Rao, 1990). Dicha adaptacion es recomendada por el MSFC. En la actualidad algunos
investigadores proponen el Test Digito Simbolo (Symbol Modalities Digit Test) para
suplantar el PASAT, dado que se obtiene mayor correlacion entre el deterioro cognitivo
y la discapacidad fisica. Los resultados han mostrado mayor sensibilidad y como
ventaja adicional disminuye la ansiedad producida por el PASAT (Coo et al., 2005;
Brochet et al., 2008; Duque et al., 2008).

Como se ha explicitado en la introduccion, los pacientes con EM pueden padecer una
gran cantidad de sintomas, motivo por el cual el médico neurélogo en muchos de los
casos debe considerar cuidadosamente los estudios a solicitar, tanto por razones
clinicas, y por razones emocionales como asi también por razones econdémicas. Por esta
razon, Benedict y colaboradores han creado un Cuestionario de Pre-screening,
considerado una herramienta til para el médico en la consulta neuroldgica. EI mismo
ha sido denominado “Multiple Sclerosis Neuropsychological Screening Questionnarie”
(MSNQ) (Benedict et al., 2003). Esta conformado por 15 preguntas que el paciente con
EM junto con una persona cercana, considerada “informante” deben contestar. La
duracion del mismo se estima en aproximadamente 5 minutos. En su version original los
pacientes que presentan un puntaje en sus respuestas por encima de un pre-determinado
“cut-off” numérico de 27 serian aquellos en los que la sospecha de DC es elevada y por
lo tanto, se les deberia realizar la Bateria de diagndstico especifica. Este cuestionario ha
sido considerado un instrumento predictivo de las dificultades cognitivas por su alta
sensibilidad (0.83) y especificidad (0.97) (Benedict et al., 2004).
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Dada la ausencia de herramientas de screening en la Argentina, que le permitan al
médico neurdlogo identificar a los pacientes que podrian beneficiarse con un estudio
neuropsicolégico mas extendido se ha validado el MSNQ a través de un estudio
multicéntrico. Con una muestra de 125 pacientes con EM y 36 controles, se obtuvo un
instrumento también con una alta sensibilidad (0.91) y especificidad (0.80), el cual es
util para identificar pacientes con posible riesgo de deterioro cognitivo (Vanotti et al.,
2009).

Baterias Neuropsicoldgicas de Screening y Extendidas

La confeccion de Baterias de Screening especificas para la EM ha sido una de las
areas mas desarrolladas para los aspectos cognitivos de esta enfermedad. Uno de los
motivos ha sido que el Mini-Mental State Examination (MMSE), instrumento
tradicional de Screening utilizado en la consulta neurol6gica no es recomendable por su
baja sensibilidad (0.23) en esta poblacion (Rao et al., 1991).

Las Baterias de Screening mas utilizadas han sido: la “Neuropsychological Screening
Battery” de Franklin y cols. creada en 1988, “Basso Screening Battery”, de Basso 1996,
“Screening examination for cognitive Impairment” (SEFCI) de Beatty 1995 y la “Brief
Repeatable Battery” (BRB) creado por Stephen Rao y su equipo en el afio 1991 en el
Medical College of Wisconsin EEUU.

También en el afio 1990, Peyser, Rao, LaRocca y Kaplan propusieron una Bateria de
Screening mas ampliada que las anteriores denominada “Core Battery of
Neuropshychological Tests” pero no ha sido muy utilizada porque una de las
desventajas es que utilizaba tests no estandarizados.

La Brief Repeatable Battery” (BRB) de Rao incluye tests sensibles para la deteccion
de deterioro cognitivo, los mismos fueron seleccionados a partir de un bateria
neuropsicoldgica mas extensa y completa (7 horas), alcanzado valores de sensibilidad y
especificidad del 71 al 94 %, respectivamente, en comparacion con la Bateria
Neuropsicoldgica mas extensa. Esta compuesta por los siguientes tests:

- el Test Selectivo de Memoria, que es una adaptacion del Selective Reming Test,
valora la memoria verbal y distingue entre memoria a corto plazo y largo plazo, también
examina la consistencia de recuperacion en la memoria a largo plazo;

- el 7/24 Test de Recuerdo Espacial, que evalla el aprendizaje visoespacial y con
pequefias modificaciones en el procedimiento de administracion del test, el 7/24 puede
ser administrado a pacientes con dificultades motoras en los miembros superiores;

- el PASAT, mencionado anteriormente el cual se administra en dos modalidades 3 'y
2 segundos y

- la Fluidez Verbal, adaptacion del Word List Generation, para evaluar la
produccion espontanea de palabras que comienzan con una determinada letra.

De esta manera la BRB provee mediciones de atencidn sostenida y concentracion,
memoria de trabajo, aprendizaje verbal, aprendizaje visoespacial y fluidez verbal,
funciones cognitivas usualmente perturbadas en pacientes con EM. EIl tiempo de
administracion es de aproximadamente 25 a 30 minutos. Es una de las baterias mas
usadas en esta poblacion y numerosas investigaciones han confirmado a través de los
datos obtenidos la eficacia de su uso (Boringa et al., 2001, Solari et al., 2002, Aupperle
et al., 2002). La universalidad de esta bateria permite comparar diversos pacientes de
diferentes centros como asi también realizar el estudio longitudinal del mismo paciente.
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También ha sido utilizada para la deteccion de deterioro en estadio incipientes de la
enfermedad (Amato et al., 2001, Deloire et al., 2006) como en el estudio realizado por
Achiron y Barak, en el cual que la BRB fue utilizada en pacientes que habian sufrido
Unicamente un sintoma neurologico, es decir aun no se habia confirmado el diagndstico
de EM (Achiron y Barak, 2005).. Glanz y cols. en un trabajo realizado en pacientes con
el Sindrome Desmilinizante Aislado (Clinically Isolated Sindrome) hallaron que el
29% de sujetos fallaron en una prueba cognitiva y el 20% en dos 0 méas pruebas de la
BRB (Glanz et al., 2007). Similares resultados también han sido reportados por Feuillet
(2007) en esta misma entidad.

La BRB ha sido validada en un importante nidmero de paises, entre ellos en
Argentina a través del Estudio RECONEM (Relevamiento Cognitivo Nacional en
Esclerosis Mdltiple). Se obtuvo una muestra de 111 pacientes con EM y 222 sujetos
controles y la misma se denomina Bateria Neuropsicoldgica de Screening en EM (BNS-
EM). Cabe destacar que esta validacion permite a los clinicos de América Latina
comparar el rendimiento de los pacientes con una poblacion sana como grupo de
referencia y también es atil en la planificacion de estudios clinicos al considerar al
status cognitivo como variable de interés (Caceres et al., 2003).

Ahora bien, para poder determinar mayor especificidad en los problemas cognitivos,
como asi también en los aspectos discapacitantes del individuo, debe realizarse una
evaluacion completa o extendida que permita obtener mayores conocimientos para
orientar al paciente en sus recursos y posibilidades y resulte una guia atil para elaborar
un plan de rehabilitacion.

El “Consortium of MS” (CMSC) en abril del 2001 convocé a un panel de expertos
neuropsicologos y psicélogos de Estados Unidos, Canada, Inglaterra y Australia para
conformar una bateria intermedia. Los diferentes especialistas seleccionaron los tests
considerados Optimos para la planificacion de una Bateria que permita obtener los
conocimientos globales de los procesos cognoscitivos. Esta fue denominada “Minimal
Assessment of Cognitive Function in MS” (MACFIMS) y estd compuesta por tests
neuropsicoldgicos que evaluan procesamiento de la informacion/memoria de trabajo,
aprendizaje y memoria, funcion ejecutiva, procesamiento viso-espacial y generacion de
palabras. Las pruebas seleccionadas son: el PASAT, SDMT, California Verbal Learning
Test, Brief Visuospeatial Memory Test, D-KEFS Sorting Test, Judgment of Line
Orientation Test y Controlled Oral Word Association Test. EIl tiempo de administracion
es de 90 minuto.s (Benedict et al., 2003).

Conclusion

La edad de estos pacientes, que se hallan en pleno proceso de desarrollo y
planificacion laboral, educacional y social, y el impacto que las alteraciones
neuropsicoldgicas ejercen sobre la calidad de vida de estas personas ponen de
manifiesto la necesidad de la deteccion precoz de los déficits neuropsicolégicos.

Los instrumentos de evaluacién existentes permiten confirmar la presencia del
deterioro y determinar las funciones afectadas, evaluando el compromiso de cada una de
ellas. También son Utiles para descartar los elementos que generan confusion como la
depresion y la fatigabilidad. Finalmente, son necesariaos para medir el impacto que
ejercen sobre la funcionalidad de la vida de los pacientesas personas y para la
planificacion de objetivos en la rehabilitacion neuropsicoldgica.
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En resumen, es necesario utilizar instrumentos de deteccion de las alteraciones
neuropsicolégicas en EM con las caracteristicas de sensibilidad, especificidad y
confiabilidad, sin olvidarse de llevar a cabo la adaptacion de algunas de las herramientas
de evaluacion teniendo en cuenta los sintomas motores de los miembros superiores,
como la espasticidad y el temblor.
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