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INTRODUCCION

Las enfermedades neurodegenerativas
han aumentado su presencia con el
incremento de la esperanza de vida y de
las personas que llegan a la tercera edad,;
una de ellas es la Ataxia Espinocerebelosa
tipo 2 (SCA2, del inglés Spinocerebellar
Ataxia type 2) la cual es una enfermedad
invalidante de origen hereditario que puede
presentarse en cualquier persona sin
distincion de raza, sexo o0 edad. Esta se
transmite a la descendencia siguiendo un
patron de herencia autosémico dominante
que la convierte en una enfermedad

progresiva e irreversible.

En la actualidad, la SCA2 se considera la
segunda ataxia mas comun a nivel mundial.
Reportandose un incremento en paises como
Martinica, Australia, Italia, México y Cuba.
Este dltimo con la prevalencia mas alta a
nivel mundial, con mas de 100 familias que
agrupan 578 enfermos, lo que representa
una tasa de prevalencia estimada nacional
de la mutacion SCA2 de 20 casos por 100
mil  habitantes. Especificamente en la
provincia de Holguin es donde se concentra
mas del 80% de los enfermos y familiares en
riesgo (42 enfermos por cada 100 mil
habitantes) con valores significativos en el

municipio de Baguanos, donde los valores
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superan los 141 pacientes por 100 mil
habitantes. (Velazquez et al., 2011)

La Ataxia Espinocerebelosa tipo 2 no es
s6lo una enfermedad de gran impacto
fisiolégico, sino que las alteraciones de la
marcha, de la coordinacion, del lenguaje,
entre otros sintomas, le dificultan la
realizacion de actividades de la vida

cotidiana y su desempefio laboral.
Ademés, se han identificados trastornos
cognitivos como la memoria donde pueden
existir dificultades para planear y organizar
estas tareas que requieren flexibilidad
intelectual; asociado a esto el estrés de
saber que es una enfermedad -crénica
puede convertirse en una carga para el

paciente y sus familiares.

Los cientificos han realizado

investigaciones con respecto al tema:
Paneque (2001) que expresa que incidir
sobre el paciente con terapia grupal mejora
la actitud de este con adecuacion de su
funcionamiento  psicolégico; Velazquez
(2014) se refiere a trastornos en especial
de las funciones frontoejecutivas de la
atencion, concentracion y la memoria;
Rodriguez, Gonzélez y Veladzquez (2014)
realiza una evaluacion sobre el efecto del
Compvit-B en los procesos de memoria y

aprendizaje.
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Por su parte, Gonzélez y Velazquez (2015)
se refiere a la importancia de un diagndstico
temprano de las afectaciones cognitivas y la
necesidad de su rehabilitacion. Sanchez
Gutiérrez y Estrada (2015), Martinez, Paz y
Vega (2016), coinciden en las alteraciones
cognitivas y que a medida que progresa la

enfermedad aumenta el deterioro.

En los estudios realizados son insuficientes
los tratamientos para este trastorno; sin
embargo, desde el afio 1998 en Cuba se
aplica un programa multifactorial para la
rehabilitacion de los individuos afectados por
ataxias hereditarias. EI mismo consta de
multiples sesiones de rehabilitacion fisica,
defectoldgica, logopédica y psicologica, no
obstante, es poco sistematizado el uso de
juegos para la rehabilitacion cognitiva, por
todo ello es posible mejorar sustancialmente
la calidad de vida de los pacientes mediante
el tratamiento de dichos trastornos con

terapias de rehabilitacién neuropsicolodgica.

En este sentido, el objetivo del presente
articulo estéa dirigido a realizar un estudio de
los elementos tedricos y metodoldgicos que
sustentan la rehabilitacion cognitiva de los
Ataxia

pacientes con Espinocerebelosa

tipo 2.
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Caracteristicas de la Ataxia

Espinocerebelosa tipo 2. Estudios

sobre la enfermedad

La ataxia se define como la falta de orden
(del griego a- que significa "negativo" o
"sin" y taxia que significa "orden"). Por
definiciobn, podemos englobar dentro del
término Ataxia Cerebelosa, a cualquier tipo
de alteracién, ya sea estructural o no, que
afecte al cerebelo, de tal modo que se vea
modificada su funcion. Es una enfermedad
o trastorno  caracterizado por la
disminucién de la capacidad de coordinar
los movimientos. Las alteraciones del
cerebelo y de sus vias de entrada y de
salida producen déficit en la cantidad, la
amplitud y la fuerza del movimiento. Se
presentan también problemas en el habla,

la vision y los reflejos motores.

Desde 1965 llama la atencion que en Cuba
los pacientes con ataxia hereditaria
atendidos en el Instituto de neurologia y
neurocirugia precedian de las provincias
orientales, se continuaron realizando
estudios clinicos, epidemioldgicos, electro
fisiolégicos sobre las caracteristicas de la
enfermedad, en los que se destacaron

criterios diagnosticos basicos.

Estos resultados permitieron identificar las

fases evolutivas, desde la presintomatica

129
ISSN: 1819-4028



Guillen, Rodriguez y Pérez. La rehabilitacién cognitiva en la Ataxia Espinocerebelosa tipo 2. Reflexiones

hasta las de mayor degeneracion

espinocerebelosa. El diagnéstico
presintomético permite conocer el estatus
genético de una persona con riesgo de
enfermar. Este programa permite disminuir
la ansiedad propia del desconocimiento, la
preparacion para enfrentar la enfermedad y

determinar el riesgo en sus descendientes.

El diagndstico prenatal determina si el feto
es portador de la mutacién y ofrece a las
parejas la oportunidad de tomar decisiones
sobre la continuacion o interrupcion del
embarazo. Este diagnostico tiene como
proposito fundamental mejorar la calidad
de vida de las familias afectadas vy
disminuir la aparicion de nuevos casos de
SCA2, lo que finalmente debe reducir la
incidencia de esta enfermedad.

(Velazquez, 2014)

Lo antes expuesto adquiere un importante
valor desde el punto de vista diagnostico y
en la caracterizacion clinica realizada
porque permite describir otros sintomas no
muy comunes, que en poblaciones
pequefias de enfermos no podrian ser
encontrados con significacion estadistica.
De esta manera se pudo determinar que
las manifestaciones clinicas mas
frecuentes de la ataxia cubana son los
trastornos de la marcha, los que se

presentan en la totalidad de los enfermos.
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Otros sintomas muy frecuentes son la
disartria cerebelosa y la dismetria, signos
que prevalecen en mas del 98 % de los
enfermos. La adiadococinesia 0
incapacidad para ejecutar movimientos
alternativos rapidos se observa en cerca

del 97 % de los pacientes.

Otras manifestaciones de menor
prevalencia en la SCA2 cubana son la
hipotonia (62 %), temblor cinético de
miembros superiores e inferiores (58 %),
contracturas musculares dolorosas (57 %),
signo de Romberg (41%), arreflexia
osteotendinosa de miembros inferiores
(41%) apalestesia en los miembros
inferiores (30 %), hiporreflexia
osteotendinosa (11%), clonus (10 %),
hiperreflexia osteotendinosa, signo de
Babinski y trastornos de la sensibilidad
superficial (5 %). (Velazquez, 2011, 2015).

Otros signos de la enfermedad son los
trastornos cognitivos, en especial las
disfunciones frontoejecutivas, de Ia
atencion, concentracion y la memoria. Sin
embargo, es poco usual que los pacientes
progresen hasta demencias. (Velazquez et

al., 2011, Veladzquez, 2015).

El curso de la SCA2 es inexorablemente
progresivo hasta la invalidez total y el

fallecimiento. La evolucion y el pronéstico
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son variables y dependen de la edad de
inicio de la enfermedad y de la mutacién
genética que presenta el paciente. Para el
mejor seguimiento de la enfermedad se
clasifica segun el grado de validismo de los
pacientes con ataxia SCA2:

Grado 1:
trastornos ligeros de la marcha que pueden

pacientes que presentan

desempeiar de forma independiente las
actividades de la vida diaria (deficiencia)

Grado 2: pacientes que necesitan apoyo
para caminar y ayuda para realizar de
forma independiente las actividades de la

vida diaria (discapacidad).

Grado 3: pacientes que no logran
trasladarse y que son dependientes para
realizar las actividades de la vida diaria y
gue estan confinados a la cama o la silla

de ruedas (minusvalia).

Teniendo en cuenta la severidad clinica de
la ataxia se realizd otra clasificacion en
cuatro categorias, segun refiere Velazquez
et al. (2011):

Leve: pacientes con dificultad para caminar

(marcha ataxica) de ligera intensidad.

Moderada: pacientes imposibilitados de
realizar la marcha con un pie delante del

otro.
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Severa: pacientes que necesitan apoyo

para caminar.

Grave: pacientes que se encuentran

confinados.

Hasta el momento no se cuenta con un
tratamiento efectivo que detenga o bloquee
la degeneracion de la SCA2, por lo tanto,
los ensayos clinicos se encaminan hacia

la:
1. Rehabilitacién fisica y cognitiva
2. Suplementacion con sulfato de zinc
3. Antioxidantes
4. Neuroprotectores.

5. Agonistas dopaminérgicos para

contrarrestar los movimientos

periodicos de las extremidades
6. Megadosis de vitaminoterapia

Esta demostrado que la
neurorrehabilitaciéon constituye la
alternativa mas eficaz en el tratamiento
de la SCA2. En los enfermos va dirigida

a mejorar dos aspectos basicos:

1. Las manifestaciones clinicas del

sindrome cerebeloso
2. Las funciones cognitivas

Teniendo en cuenta lo planteado por
Velazquez y Rodriguez (2012), los autores

de la presente investigacion consideran
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que las alternativas terapéuticas que
contribuyan a mejorar las funciones
cognitivas y retardar la aparicion de las

manifestaciones clinicas.

La rehabilitacion cognitiva en pacientes
con SCA 2

El cerebro, asi como el cerebelo, procesan
la informacién sensorial, controlan y
coordinan el movimiento, el
comportamiento y los sentimientos. Son
responsables de la cognicion, las
emociones, la memoria y el aprendizaje.
Las lesiones en la zona no motora del
cerebelo quebrantan las asociaciones
cerebrales con las areas corticales
cerebrales de pensamiento y, pueden
llevar a dificultades en las funciones
intelectuales, asi como a alteraciones en
actitud, comportamiento y personalidad.
Asi  mismo, los desordenes ataxicos
pueden producir neurodegeneracion en
partes de la corteza cerebral que son
importantes para el intelecto, otra razon
por la cual los pacientes de dichas
enfermedades suelen experimentar

problemas con esas funciones.

También  existen dificultades para

expresar pensamientos l6gicos y
coherentes, ademas de problemas de

memoria, en especialmente con los
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recuerdos inmediatos o a corto plazo.
(Cibrian, 2018)

Las funciones cognitivas definen la
capacidad que tienen los seres humanos
para percibir los estimulos del medio y en
consecuencia generar un comportamiento
0 conducta especifica deseada. Estas
incluyen un conjunto de dominio o tareas
complejas tales como las sensacion,
percepcion, atencion, memoria,
aprendizaje, lenguaje, comunicacion vy
funciones frontoejecutivas. (Velazquez,

2012)

Estas funciones son los procesos mentales
integradores que establecen la conducta
intencional y orientada a determinados
fines, ademas permiten solucionar los
problemas internos (afectivos,
motivacionales, comunicativos y creativos)
y externos que surgen producto de la
interaccion del individuo y su medio.
Dentro de las funciones ejecutivas
afectadas en pacientes con SCA2 la
memoria es una de las primordiales pues
constituyen en la mayoria de los casos la

mas afectada. (Veladzquez, 2012)

Dentro de los procesos de la memoria se
encuentran:
¢ Fijacion o grabacién

e Conservacion o retencion
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e Reproduccion
e Olvido

La fijacion es el proceso mediante el cual,
las estimulaciones que el hombre recibe
guedan plasmadas en formas de huellas

anémicas.

La conservacion es el proceso que permite
mantener las huellas que han sido fijadas.
Estas pueden ser mas o0 menos
prolongadas, en funcion del tiempo de

permanencia de las mismas.

La reproduccion es el proceso que permite
la actualizacion de las huellas que se han
fijado y conservado. Puede aparecer en

dos formas: reconocimiento y recuerdo.

e El reconocimiento se produce ante
la presencia del estimulo que
anteriormente provoco la fijacion de
la huella, es decir, identificamos lo

anteriormente percibido.

e El recuerdo es la actualizacion de la
huella que se produce en la
ausencia del estimulo que la

provoco.

Cuando el proceso de reproducciéon no
resulte exitoso y al hombre le es imposible
la evocacion de un contenido determinado,

hablamos del olvido.
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El olvido en cierto sentido es conveniente
para el hombre, porque evita que se
evoque cosas 0 situaciones sin importancia
que puedan entorpecer la memoria y
recargar el funcionamiento del sistema

nervioso.

El olvido puede ser: parcial o total y
situacional o prolongado, el mismo puede
producirse tanto por causa internas como

externas.

Olvido parcial: cuando el individuo

presenta dificultad a la hora de reproducir
una parte de la huella. Como lo es lo que
puede ocurrir en un conocimiento en un

examen.

Olvido total: cuando existe dificultad a la

hora de reproducir completamente una

huella, no puede evocar nada.

Olvido_situacional y prolongado: depende

RNPS: 2053

del tiempo de duracion de la dificultad para
la reproduccion. Aqui aparece en periodos
cortos (situacional), y en periodos largos

(prolongados).

Causas externas: se refiere a factores
objetivos dados por las propias

caracteristicas del estimulo.

Causas internas: Dadas por factores de

tipo subjetivos, que estan relacionadas con
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los propios sujetos. Segun comenta
(Velazquez, 2012)

En relacion con tipo de memoria, existen
distintos criterios de clasificacibn como

son:

De acuerdo con el contenido de la
actividad.

e Memoria motora: relacionada con la
grabacion, retencién y reproduccion de
los distintos movimientos, actos u
operaciones motoras. Vital para la

formacion de los habitos motores.

e Memoria afectiva: esta vinculada con las
vivencias afectivas, como son las
emociones y los sentimientos entre
otras. Ello se produce porque el hombre
al valorar sus relaciones con las demas

personas, las puede memorizar.

e Memoria por imagenes: es la
relacionada con imagenes sensoriales y
representativas, tales como las visuales,
auditivas, olfativas, tactiles y gustativas,
gue son el producto de las sensaciones

del mundo que lo rodea.

e Memoria logica — verbal: es la memoria
para nuestros pensamientos, conceptos,
juicios que no existen al margen del

lenguaje. Es especificamente humana.
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De acuerdo con los procedimientos

empleados para la memorizacion:

e Memoria mecanica: es aquella en la que
no se emplea ningun recurso auxiliar. Es

fotografica, esquematica

e Memoria racional: esta requiere de la

utilizacion de elementos ldgicos,

mnemotécnicos que permitan la
organizacion de la informacién para

facilitar el recuerdo.

De acuerdo con el grado de
intencionalidad:

¢ Memoria voluntaria: el individuo se

propone conscientemente memorizar.

e Memoria involuntaria: no  existe
intencion por parte del sujeto, pero

memoriza.

La memoria participa en las mas diversas
actividades de la vida del hombre, sus
formas de manifestacion se corresponden
con las particularidades y exigencias de la

propia actividad. (Nafez, 2001)

A partir del estudio bibliografico y de su
sistematizacion, se hace evidente que la
memoria mas afectada es la de corto plazo
y verbal es ahi la necesidad de potenciar

investigaciones en esta direccion.

Las posibilidades de regeneracion del

sistema nervioso han constituido un objeto
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esencial de estudio por los neurocientificos
de diversos paises del mundo, se
mantienen vigentes las motivaciones
generadoras de innumerables caminos
investigativos que en la actualidad
convergen en un nuevo campo; la

restauracion neurologica.

Aun hay cosas por hacer para que el
cerebro siga activo gracias a una
caracteristica llamada neuroplasticidad
(respuesta que da el cerebro para
adaptarse a las nuevas situaciones Yy
restablecer el equilibrio alterado después
de una lesion), es capaz de regenerarse y
establecer nuevas conexiones, segun

argumenta Martinez (2017).

Por la importancia que tiene este proceso
en el desarrollo del ser humano se han
realizado varias investigaciones que tratan
el tema, entre ellas: Velazquez et al.
(2011), Campins (2012), Velazquez (2014),
Gonzalez (2015), Gutiérrez y Estrada
(2015) y Martinez, Paz y Vega (2016).

En algunos ataxicos se han reportado
trastornos cognitivos relacionados con
disfuncion frontoejecutiva, alteraciones de
la memoria a corto plazo, falta de atencion
y alteraciones psicoldgicas que facilitan la
aparicion de insomnio, ansiedad, depresion

e impulsos suicidas. Velazquez et al.
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(2011), Veldzquez (2014), hace referencia
a trastornos en las disfunciones
frontojecutivas, de la atencion,
concentracion y la memoria, Campins
(2012) coincide con lo anterior planteado
en su estudio sobre manifestaciones

clinicas de pacientes presintomaticos.

En tal sentido, Gonzalez (2015) se refiere a
la importancia de un diagndstico temprano
de las afectaciones cognitivas y la
necesidad de su rehabilitacion. Sanchez y
Estrada (2015) y Martinez, Paz y Vega
(2016),

alteraciones cognitivas y que a medida que

coinciden en que existen
va progresando la enfermedad aumenta el

deterioro en los pacientes con SCA2.

Por otro lado, Rodriguez (2008) refiere que

la  rehabilitacion  neurolégica mejora
significativamente los principales signos
clinicos de la SCA2, asi como los
mecanismos enddégenos de la
neuroproteccion. Las funciones que
responden favorablemente al tratamiento
son la marcha, el equilibrio, Ila
coordinacion, la estabilidad postural y las

funciones frontoejecutivas,

Rodriguez, Gonzélez y Veladzquez (2014)
se refieren a los mecanismos por los
cuales se producen los efectos benéficos

del Compvit-B sobre las funciones
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cognitivas en pacientes SCA2 estando
posiblemente relacionadas con el vinculo
metabdlico que existe entre las vitaminas
que componen el Compvit-B y la extension
del proceso neurodegenerativo a que estan
sometidos los enfermos. Las vitaminas B1,
B6 y B12 potencian la sintesis de enzimas,
proteinas y otras sustancias que permiten
mejorar la eficiencia de las cascadas
metabdlicas que participan en los procesos
de memoria y aprendizaje. Esta es la razon
por la que estas vitaminas se emplean en

el tratamiento de pacientes con SCAZ2.

Velazquez (2014), Cibrian (2018), refiere
gue es posible mejorar los trastornos
cognitivos a travées de terapias de
rehabilitacion

medicacion, cognitiva,

terapia psicolégica e intervenciones

ambientales.

Paneque (2001), (2014),

coinciden en argumentar que los pacientes

Velazquez

con SCA2 presentan trastornos cognitivos
de la atencién, la concentracion y la
memoria, todo lo anterior hace evidente la
necesidad de potenciar la rehabilitacion
cognitiva, criterios que comparte la autora
de la presente investigacion; sin embargo,
en la actualidad es insuficiente los estudios
sobre rehabilitacion cognitiva de la

memoria del paciente ataxico.
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CONCLUSIONES

En la revision tedrica realizada se constata
una alta incidencia y prevalencia de la
Ataxia Espinocerebelosa tipo 2, por lo cual
constituye un serio problema de salud para
el pais y en particular para la provincia
Holguin.

A partir del estudio tedrico realizado se
evidencia que la Ataxia Espinocerebelosa
tipo 2 presenta caracteristicas que
permiten desarrollar la rehabilitacion

cognitiva.

La rehabilitacion cognitiva de pacientes
con Ataxia Espinocerebelosa tipo 2 en la
actualidad constituye una necesidad de
gran trascendencia para dar respuesta a

las demandas sociales en este sentido.
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