Sindrome Wernicke — Korsakoff.
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Resumen

El Sindrome de Wernicke-Korsakoff (SK), es una patologia neurodegenerativa causada
por deficiencia de vitamina Bl (tiamina), frecuentemente asociada con el consumo
excesivo de alcohol y/o dietas pobres en nutrientes. Actualmente su dificil diagndstico
provoca un reto a nivel médico y neuropsicoldgico que repercute en la mejoria de los

pacientes.
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Abstract

Wernicke-Korsakoff Syndrome (KS) is a neurodegenerative pathology caused by vitamin
B1 (thiamine) deficiency, frequently associated with excessive alcohol consumption
and/or nutrient-poor diets. Currently, its difficult diagnosis causes a medical and
neuropsychological challenge that affects the improvement of patients.
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Breve introduccién ala patologia
El Sindrome Wernicke - Korsakoff fue ya
investigado hace varios afos por los
investigadores que lleva su nombre,
Carl Wernicke y Seguéi Korsakov, al
observar a una serie de pacientes con
sintomas como la confusion, ataxias,
debilidad, fatiga,

oculomotores como la oftalmoplejia con

trastornos

paralisis total o parcial de los musculos
del ojo (Mufioz, 2009) y dafio cerebral
severo con afectacion a la memoria
(Cabanyes, 2004),

descritos previamente por Serguéi

sintomas ya

Kérsakov en su estudio sobre la
paralisis alcohdlica (Fresquet, 2005).

Actualmente, hay diferencias de opinion
en la comunidad cientifica por
considerar el Sindrome de Wernicke —
Kosakoff lo mismo que la encefalopatia
de Wernicke o como la fase cronica de
la misma (Mateos - Diaz et al. 2022).

Aunque comunmente se relacionan
ambas patologias con el consumo
crénico de alcohol, se han encontrado
algunas causas diferentes que pueden
llegar a provocar el sindrome como
dafio secundario. Por ejemplo, a una
hiperémesis gravidica durante el
embarazo (Silvarifio et al. 2008), como
efecto secundario a una encefalitis por
citomegalovirus (CMV) (Uribe et al.
2017) y VIH, asi como en pacientes que
presentan deficiencia en la ingesta,
absorcion, almacenamiento y

metabolismo de la vitamina Bl o
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Tiamina, tras operacién bariatrica, en

procesos de cancer, depresion,
enfermedad de Crohn, colitis ulcerosa,
anorexia nerviosa, esquizofrenia, vy
terapia diurética crénica (Oudman et al.
2021).

Por los datos ofrecidos, podriamos
pensar que esta enfermedad solo
aparece en edad adulta. Sin embargo,
también se ha encontrado literatura de
poblacion infantil afectada debido a
dietas con alto consumo de refrescos y
dietas pobres en niveles de tiamina con
sintomas  neuropsicolégicos  como
alteracion de la conciencia, irritabilidad y
letargo (Oudman et al. 2021).

Etiologia, prevalencia, incidencia

y sintomatologia general
asociada.
A nivel cerebral, se producen

alteraciones en el SNC a nivel de
cuerpos mamilares, tdlamo y regiones
ventriculares (Grandez-Urbina et al.,
2013). Dentro de la sintomatologia
clinica que suele presentar los
pacientes con Encefalopatia Wernicke /
Sindrome  Wernicke -  Korsakoff,
encontramos la  triada clinica:
oftalmoplejia, confusién y ataxia.

Cuando nos fijamos en el estado
confusional, podemos observar una
amnesia de fijacion, falsos
reconocimientos que en ocasiones
podemos asociar a una posible
inflamacién de varios nervios periféricos

(lo que se conoce como polineuritis) asi
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como una confabulacion (Lapkaa &
Llorensh, 2015).

A nivel cognitivo, se presentan
dificultades en los procesos mnésicos,
en funciones ejecutivas y en la
cognicion social (EI Haj M.,2021).

El principal problema presentado a nivel
clinico para la deteccion temprana de
este sindrome es la ausencia o no de los
sintomas descritos y su asociacion con
otros posibles diagnésticos. En todo
caso, se debe mantener como hipétesis
diagnodstica el sindrome Wernicke -
Korsakoff si el paciente sufre o ha
sufrido adiccion al alcohol o incluso si
hay sospecha de ello ante la presencia
de signos de alerta relacionados con lo
anteriormente  descrito, pues la
administracion de tiamina en fases
iniciales de la encefalopatia tiene un
papel crucial para la rehabilitacion del
paciente.

Perfil neuropsicolégico de
pacientes con Sindrome Wernicke

- Korsakoff

Aspectos cognitivos

1. Atencién

La atencién es un proceso cognitivo
encargado de prestar interés a
estimulos internos y externos, con el fin
de poder responder a dichos estimulos
de la mejor manera posible. Muchos
otros procesos cognitivos dependen en

gran medida de ella (Periafiéz et al.,
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2013), como puede ser la memoria, la
cual tiene especial importancia en el
Sindrome Korsakoff.

Por ejemplo, el proceso de codificacion
de la informacion, hara que una persona
recoja la informacion, la asimile y sea
capaz de recuperarla cuando sea
necesario. En este proceso, podemos
hablar de memoria, pero no debemos
olvidar el papel que juega la atenciéon
selectiva y sostenida en este proceso
(Ballesteros, 2014).

Es por ello, que durante la rehabilitacién
neuropsicolégica en pacientes con
Sindrome  Wernicke -  Korsakoff,
debemos prestar especial atencién a
tareas que entrenen tanto atencion
selectiva como sostenida y alternante a
fin de ir mejorando de manera indirecta
otras funciones como la memoria, la
planificacion y la velocidad de
procesamiento, areas especialmente

alteradas en esta patologia.

2. Memoria

La memoria es una funcion cerebral
compleja diseflada para adquirir,
almacenar y recuperar informacion
(Ruiz - Vargas, 2010). Puede verse
alterada por diferentes motivos como
pueden ser lesiones, enfermedades,
trastornos psicolégicos o sustancias
toxicas que afecten a zonas
neuroanatémicas  vinculadas con

sindromes amnésicos, como son las


http://www.veronicaaguirreneuropsicologia.es/

estructuras mediales del I6bulo temporal
(hipocampo, cuerpos mamilares y
amigdala) y el diencéfalo (nucleos
dorsomediales y de la linea media del
talamo) (DSM-V, 2013).

El deterioro de los cuerpos mamilares,
junto con el tdlamo y el hipocampo,
produce amnesia retrograda vy
anterdgrada, siendo un sello distintivo
del Sindrome Korsakoff (Beglinger et
al., 2006). Otras funciones que suelen
encontrarse  dafiadas en  estos
pacientes son la memoria episddica y
memoria espacial, debido a una
alteracion en el circuito de Papez (area
entorrinal, giro cingulado, nucleo
mamilar, formacion hipocampal y nlcleo
talamico anterior), que a su vez, estas
lesiones provocan trastornos en la
memoria a largo plazo y en la capacidad
de nuevos aprendizajes, asi como la
pérdida de recuerdos recientes y el
olvido progresivo (Sullivan et al., 2003).
Por dltimo, la memoria a corto plazo,
junto con la flexibilidad cognitiva y la
resolucion de problemas encuentran su
explicacion en disfunciones
neuroconductuales a nivel prefrontal.
Estos Ultimos sintomas, no son del
sindrome per se, sino que estdn mas
relacionados con el consumo de alcohol

(Oscar-Berman & Ellis, 2007).

3. Cofabulacién
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La confabulacion es un proceso por el
cual, una persona que sufre
alteraciones de memoria, sortea ciertas
lagunas mnésicas que tiene en su
recuerdo con informacién falsa que le
ayuda a rellenar ese vacio y darle un
sentido al recuerdo.

Dentro de las confabulaciones,

podemos encontrar 2 tipos:

e Confabulacibn momentanea, siendo
esta la intromision de determinada
informacion que no corresponde al
periodo del evento que se esta
contando.

e Confabulacién espontanea,

considerada patoldgica por una

lesion en el I6bulo frontal. Este hecho
pone de manifiesto la alteracién que
existe en la memoria retrégrada en

pacientes con el sindrome respecto a

personas sanas (Kessels et al.,

2013).

4. Funciones ejecutivas

Las funciones ejecutivas hacen
referencia a una serie de mecanismos
implicados en agrupar y mejorar
funciones cognitivas basicas para emitir
una respuesta ante una situaciébn mas
compleja. A nivel neuroanatémico, las
funciones ejecutivas se dividen en
diferentes ramas del coértex prefrontal,
asi el circuito dorsolateral se asocia a la
memoria de trabajo, la atencion
flexibilidad

selectiva, cognitiva y


http://www.veronicaaguirreneuropsicologia.es/

formacion de conceptos. La corteza
prefrontal se asocia con la memoria
episddica, la memoria de trabajo y con
procesos de recuperacion de
informacion. Mientras que el circuito
ventromedial con sefiales emocionales
que a su vez influyen en la toma de
decisiones (Tirapu-Ustarroz et al.,
2005).

Los pacientes Korsakoff, tienden a
tener unas funciones ejecutivas mas
deterioradas que un grupo control sano
e incluso que pacientes con adiccion al
alcohol pero sin sindrome
(Maharasingam et al. 2013), esto es
debido al deterioro en atencion vy
memoaria que previamente hemos visto.
Por lo que se entiende que el sistema
supramodal tiene una  relacion
bidireccional con otras areas cerebrales

implicadas en la emision de respuestas.

Aspectos emaocionales

1. Apatia

Ademés de la memoria, llama la
atencioén en el Sindrome de Korsakoff la
apatia, siendo esta una falta patologica
de conductas, cogniciones y emociones
dirigidas a objetivos. Debido a esto, los
pacientes sufren cambios en su vida
cotidiana asi como en su autonomia, lo
gue conlleva a una pérdida en su

calidad de vida.

Oey et al (2020) estudiaron esta

problemética en pacientes Korsakoff
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pudiendo observar el elevado grado de
apatia que existe en ellos, motivo por el
cual recomendaban una mayor atencion
en este asunto a nivel investigacion y

clinico.

Abordajes terapéuticos existentes vy

eficacia

1. Tratamientos farmacoldgicos

Lo principal en los pacientes que sufren
o han sufrido adiccion al alcohol es la
administracion de tiamina parenteral por
parte del servicio médico. De esta forma
se estima que las anomalias oculares se
recuperan en dias o semanas, la ataxia
se resuelve al completo en unos meses
(Lishman,1998).

La confusion también mejora a lo largo
de las semanas una vez se administra la
tiamina. Sin embargo, la mejora de la
confusion deja al descubierto los déficits
de memoria que presenta el paciente
por lo que se debe comenzar una
rehabilitaciébn neuropsicolégica también
(Kopelman et al., 2009).

2.Abordaje terapéutico no
farmacologico
Como hemos mencionado

anteriormente, una de las areas mas
afectadas en el Sindrome Wernicke
Korsakoff es la memoria. Por ello es uno
de los aspectos mas importantes a

trabajar junto con la atencion.
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Basandonos en esto, Tulving Yy
Pearlstone (1966) informan en su
estudio el éxito del uso de claves en
tareas para rehabilitar la memoria. Sin
embargo, en ocasiones es posible que
estas claves no obtengan los resultados
esperados debido a una alteracion en la
codificacibn de la  informacién
previamente aportada en la tarea (Ruiz

- Vargas, 2010).

En este proceso de codificacién de la
informacion, juega un papel importante
la atencion selectiva como la sostenida,
pues necesitamos que el paciente
mantenga el foco a una tarea concreta
(seleccién) durante un periodo de
tiempo (sostenida) (Ballesteros, 2014).
Por este motivo, es importante saber
cémo rehabilitar la atencién, por ello
diversos autores indican que para la
atencion sostenida son importantes los
materiales visuales y verbales, por
ejemplo, tareas de cancelacion.
También tareas auditivas y de calculo
matematico. Para la atencion selectiva
se propone el uso de estimulos de
reflejo ocular o de movimiento, seguido
de tareas donde el paciente se
encuentre en movimiento para ejercitar
la relacion entre hemisferios (Cuervo &
Quijano, 2008). Siendo el manejo de
diferentes estimulos una forma de

rehabilitacion de la atencién dividida
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(Mataro, et al.,(2003) citado por Cuervo,
& Quijano, 2008).

Impacto familiar, social y laboral de la

patologia.

Por ultimo, debemos mencionar a
quienes estdn alrededor de los
pacientes y ayudan a la rehabilitacion
del dafio. En el caso del sindrome de
Wernicke - Korsakoff, nos encontramos
con que en ocasiones no se cuenta con
una buena red de apoyo debido a la
adiccion al alcohol que presentan desde
afios atras los pacientes y que ha sido
causante de una ruptura o desgaste en
la relacién familiar y de amistad. En
otras ocasiones se ha encontrado o
sospechado el consumo de alcohol u
otras sustancias en la red de apoyo del
paciente (Fabelo et al. 2012). Por
suerte, en otras situaciones los
pacientes si cuentan con un apoyo que

hace que mejore el tratamiento.

A nivel laboral, los pacientes no pueden
avanzar profesionalmente debido a las
deficiencias que presentan a causa de
las lesiones cerebrales, por lo que en
muchas ocasiones se les ha dado
incapacidad laboral permanente al ser
una enfermedad neurodegenerativa.
Este aspecto también suele influir en la
vida personal y autoestima de la
persona afectada asi como en el

sistema familiar.
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Evaluacion neuropsicologica

El objetivo general de la evaluacién
neuropsicoldgica es la elaboracion del
perfil neuropsicolégico del paciente
afectado con Sindrome de Wernicke -
Korsakoff. Para ello, se evaluaran
diferentes areas cognitivas a través de
una valoracion cuantitativa gracias a
diferentes herramientas estandarizadas
y una valoracién cualitativa basada en
los datos anteriormente recogidos y en
la observacion y entrevistas mantenidas

con el paciente y la familia.

Todas las pruebas psicométricas que se
recomiendan a continuacion han sido
elegidas en base a diferentes estudios
cientificos que abordan el sindrome o
alguna de sus alteraciones principales.
Se recomienda también valorar la
duraciéon de las pruebas y la fatiga
cognitiva que pueda sufrir el paciente,
realizando el examen durante varias
sesiones de tiempos cortos si es

necesario.

Los objetivos especificos que se
proponen en los pacientes SK, pueden
ser planteados a partir de los criterios
SMART (Dorian, G.T., 1981), por

ejemplo:

e Describir y evaluar el estado
neuropsicolégico global e

identificar las habilidades
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cognitivas preservadas asi como
las alteradas.

Describir y evaluar el estado
emocional del paciente y su
entorno.

Describir y valorar el estado
funcional del paciente y su grado
de dependencia.

Establecer una base sobre el
perfil cognitivo del paciente
antes de disefnar una
rehabilitacién neuropsicoldgica.
Disefiar un programa ajustado a
las necesidades del paciente a
nivel neuropsicoldgico.
Restaurar o compensar las
funciones cognitivas alteradas
observadas durante la
valoracién cognitiva.

Minimizar el impacto de las
alteraciones emocionales 'y
conductuales.

Facilitar informacion y
orientacion al paciente y la

familia o cuidadores principales.
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Prueba

Funcion

Caracteristicas

Cribado Neuropsicoldgico

Mini-Mental State Examination
(MMSE)
(Folstein et al., 1975)

Test breve que permite la valoracion global de varios
dominios cognitivos mediante la aplicacion de Subprueba
Orientacién temporal/Espacial. Subprueba Recuerdo
inmediato. Subprueba Calculo. Subprueba Recuerdo
diferido. Subprueba denominacién. Subprueba Repeticion.
Subprueba Ordenes. Subprueba Lectura. Subprueba
escritura. Subprueba Copia

Validez no hay un Unico porcentaje de validez que se pueda aplicar
de manera general, ya que su validez puede variar segun diversos
factores.

Fiabilidad interjueces 0.83 - 0.99 / test - Retest r=0.86 - 0.87
Baremos: Estadisticos y puntuaciones centiles en personas de 65
afios 0 mas.

Duracion: 10 minutos.

Evaluacién Neuropsicoldgica - Atencidn Selectiva / Sostenida

Test de Atencién (d2).
(Seisdedos. N., 2009)

Test disefiado para evaluar la atencion selectiva y sostenida.

Fiabilidad: Muy fiable, r > 0,90
Validez: Buena

Baremos: Ofrece percentil por edad.
Duracion: 10 minutos.

Evaluacién Neuropsicolégica — Memoria semantica 'y Evocacion libre

Test de aprendizaje verbal de
Hopkins Revisado (HVLT-R).
(Saez-Atxukarro et al., 2021).

Test utilizado para la valoracién del aprendizaje y la memoria
verbal. Nos ayuda a discriminar entre un estado sano y un
estado con demencia en personas de 18 a 90 afios. Cuenta
con un tiempo de aplicacién bastante reducido lo que
favorece la aplicacion del mismo en pacientes con fatiga
cognitiva.

Buena Validez concurrente y de constructo.

Fiabilidad test - Retest 0.72 y 0.80 (Benedict et al. 1998).

Baremos estandarizados y normalizados para poblacién espafiola.
En la Tabla IV. Puntuacion escalar, percentiles y puntuaciones
directas en el test de aprendizaje verbal de Hopkins revisado por
rangos de edad (56 a > 80 afios), se pueden identificar los
percentiles para cada una de las puntuaciones directas (Ver en
Séez-Atxukarro et al., 2021).

Variables a medir: Aprendizaje y Memoria verbal.

Duracioén: 10 - 30 minutos.
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Evaluacién Neuropsicoldgica - Inteligencia

Escala de inteligencia de
Wechsler. (WAIS - IV para
adultos). (Wechsler,D., 1939)

La escala de inteligencia de Wechsler evalGa diferentes
aspectos cognitivos de adultos en edades comprendidas
entre los 16 y los 89 afios.

El WAIS IV mide la memoria de trabajo, span atencional,
velocidad de procesamiento, comprension verbal,
razonamiento perceptivo y cociente intelectual total.

Validez:

-De contenido: Buena 3.5

-De constructo: Excelente 5

-Predictiva: Buena 4 (Consejo General de la psicologia en Espafia)
Fiabilidad interjueces 0.81 - 0.94 / test - Retest r=0.6 - 0.8
Baremos: En el caso del paciente en concreto se sumara la PD y
se estimara la PE en el rango de edad 55:0 - 69:11 (Tabla Al
Manual WAIS IV. (Wechsler, 2012))

- Duracién 60 minutos aprox.

Evaluacién Neuropsicoldgica - Habilidades Visuoespaciales

Figura Compleja de Rey
(RCFT). (Rey, A., 1942)

Evaluacion de las habilidades perceptivas y motrices del
paciente.

Validez: 43.6%

Fiabilidad: 0.95 - 1

Baremos: En poblacion general T(Media=50, Desviacién tipica =
10)

Duracion: 10 minutos.

Evaluacién Neuropsicoldgica - Velocidad de procesamiento

Test de 5 digitos (Sedé, 2007)

El test evalla la velocidad de procesamiento, atencién
sostenida, fluidez verbal y eficacia en alternancia.

Validez: Adecuada

Fiabilidad (Coeficientes): 92 - 95

Baremos: En puntuaciones tipicas T (Media=50; Dt=10), en
poblacién espafiola, con edades desde nifios a adultos y con
casos clinicos incluidos.

(Ficha técnica del Consejo General de la psicologia en Espafia)
Duracién: 5 minutos.

Evaluacién Neuropsicoldgica - Funciones ejecutivas

Test de Clasificacion de

Evaluacion de las funciones ejecutivas como razonamiento

Validez: Buena
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Tarjetas de Wisconsin WCST.
(De la Cruz, M.V., 2008)

abstracto, la formacion de categorias, la solucién de
problemas.

Fiabilidad: Buena
Baremos: en puntuaciones tipicas T (Media=50; Dt=10), por edad.
Duracion: 10 minutos.

Evaluacion Emocional

Inventario de Depresion de
Beck (BDI-II) (Beck et al.,2011

)

Inventario para evaluar sintomas ansiégenos - depresivos.

Validez: Convergente: 0.89 / Discriminante: 0,11 - 0.45 Fiabilidad:
0.83

Baremos: por puntuaciones directas.

Duracion: 5 minutos.

Evaluacion Funcionalidad

Functional Independence
Measure (FIM + FAM).
(Colomer et al., 2023)

Esta compuesta por 30 items que evallan la independencia
funcional de la persona.

Validez: Excelente

Fiabilidad: 0,973

Baremos: Puntuaciones directas del 1 (asistencia total) al 7
(independencia completa)

Duracion: 10 minutos

Evaluacion Calidad de Vida

Test de calidad de vida SF -36
(Vilagut et al., 2015)

El test se compone de 36 preguntas agrupadas en Funcion
fisica, Rol fisico, Dolor corporal, Salud general, Vitalidad,
Funcion social, Rol emocional, Salud mental, item de
transicion de salud. (Cuervo,

Validez: Buena

Fiabilidad: 0.7

Baremos: Puntuaciones del O (peor puntuacién) al 100 (mejor
puntuacion)

Duracion: 10 minutos
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Conclusiones

Con este breve estudio, se ha
pretendido estudiar en profundidad la
patologia, estableciendo una serie de
cuestionarios o pruebas estandarizadas
en neuropsicologia que aporten mejores
resultados de cara al Sindrome
Wernicke - Korsakoff y al plan de
intervencion para pacientes SK.

Se ha estudiado las dificultades que
presentan los pacientes en la memoria,
siendo caracteristico del sindrome la
amnesia anterégrada asi como el grado
de confabulacion que suelen presentar.
Por otro lado, es necesario mencionar
también la apatia que presentan, siendo
esto uno de los puntos mas influyentes
de cara a la rehabilitacion del paciente.
A nivel general, resulta imprescindible
realizar una buena  evaluacion
neuropsicolégica ademas de una sobre
el estado emocional, ya que muchos de
los pacientes que sufren el sindrome
cursan con ansiedad, depresiéon y/o
cambios de personalidad. Es
fundamental iniciar un programa de
rehabilitacion  neuropsicoldgica para
optimizar el funcionamiento cognitivo
del paciente y facilitar su reintegracion a
las actividades cotidianas.

El proceso terapéutico no debe buscar
sélo la rehabilitacién de las habilidades

cognitivas del paciente, sino también
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promover su calidad de vida vy
autonomia en el dia a dia.

También es necesaria la cooperacion
con la red de apoyo del paciente, siendo
esta un pilar importante en la
rehabilitacién para poder extrapolar lo
entrenado y trabajado en la consulta a
su vida cotidiana. Por ello, se debe
prestar apoyo emocional al cuidador y
recomendar pautas para el cuidado de

su salud fisica y mental.
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