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RESUMEN

Los pacientes con Sindrome de West y Trastorno del Espectro del Autismo (TEA) asociado presentan déficits
cognitivos (i.e., alteraciones atencionales, mnésicas, visuoperceptivas, en funcion ejecutiva y lenguaje) que pueden
afectar a su calidad de vida. Tras delimitar el perfil cognitivo de estos pacientes, este estudio pretende disefiar un
protocolo de evaluacion e intervencion neuropsicologica especifico, desde un enfoque holistico e integrativo. El
programa consta de 48 sesiones planificadas en seis meses, incluyendo sesiones de evaluaciéon neuropsicologica
(antes, a mitad y al final de la intervencion) y sesiones de intervencion focalizadas en los dominios cognitivos
afectados, los aspectos socioemocionales y la mejora de la autonomia y funcionalidad. Se espera que el programa
propuesto sea eficaz para mejorar el funcionamiento cognitivo y la calidad de vida de esta poblacion, contribuyendo
a optimizar la atencion sanitaria.

West syndrome and associated autism spectrum disorder: proposal for a
neuropsychological assessment and intervention protocol

ABSTRACT

Patients with West Syndrome and associated Autism Spectrum Disorder (ASD) have cognitive deficits (i.e.,
attentional, mnestic, visuoperceptive, executive function, and language impairments) that may affect their quality of
life. After delimiting the cognitive profile of these patients, this study aims to design a specific neuropsychological
assessment and intervention protocol, from a holistic and integrative approach. The program consists of 48 sessions
planned over six months, including neuropsychological assessment sessions (before, halfway through, and at the end
of the intervention) and intervention sessions focused on the affected cognitive domains, socioemotional aspects,
and the improvement of autonomy and functionality. The proposed program is expected to be effective in improving
cognitive functioning and quality of life in this population, contributing to optimize health care.
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Introduccion

Sindromes epilépticos pedidtricos

La epilepsia es una enfermedad neuroldgica que consiste en
la predisposicion a sufrir de manera continuada crisis epilépticas
y en las alteraciones neurobioldgicas, cognitivas, emocionales o
sociales asociadas (Fisher et al., 2005). Se trata de una enfermedad
de caracter heterogéneo, que engloba diferentes sindromes electro-
clinicos, entre los que se encuentra el Sindrome de West (Besag,
et al., 2016).

El Sindrome de West es la encefalopatia pediatrica mas
frecuente, con una incidencia de 1.6/100000 personas (Arregui,
et al., 2020). Se inicia aproximadamente entre los cuatro y siete
meses de edad, y se caracteriza por espasmos infantiles (i.e.,
Contracciones de caracter axial bruscas y breves que pueden
acompaiiarse de llanto, contracciones del cuello y nistagmo) y re-
gresion del neurodesarrollo (Mytinger, 2021). Algunos pacientes
también presentan hipsarritmia (i.e., Patron electroencefalografico
desorganizado por ondas lentas bilaterales, simétricas y sin sin-
cronia interhemisférica), aunque la relevancia de este indicador
para su diagnostico ha sido recientemente cuestionada (Mytinger,
2021). El 71-80% de los casos se asocia con discapacidad
intelectual comorbida (Besag, 2006).

Tanto las crisis epilépticas como los diferentes tratamientos
empleados para su control (i.e., Farmacos antiepilépticos) pueden
favorecer déficits cognitivos relativamente variables. Esto ha
provocado un aumento del interés por precisar una temprana
evaluacién neuropsicologica que se adapte a esta poblacion
(Helmstaedter, et al., 2020; Vogt, et al., 2017). En este sentido,
el E-PILEPSY Consortium recomienda poner especial énfasis en
los siguientes dominios: memoria, atencion, funciones ejecutivas,
lenguaje, habilidades visoespaciales, inteligencia, depresion,
ansiedad y calidad de vida (Vogt, et al., 2017).

Sindrome de West y autismo asociados

El Sindrome de West se ha asociado con uno de los trastornos
mas importantes del neurodesarrollo: el Trastorno del Espectro
del Autismo (TEA) (Besag, et al., 2016). Si se valora la gran
heterogeneidad de sintomas que caracteriza a ambos cuadros,
esto no es de sorprender. Pero esta comorbilidad llama, por su
gravedad, especial atencion.

Aproximadamente el 80% de pacientes con epilepsia o con
TEA presentan discapacidad intelectual, lo que explicaria por qué
la epilepsia se ha asociado mas con la discapacidad intelectual
que con el autismo (Legido, 2015). Sin embargo, dado que los pa-
cientes con TEA con un nivel leve de discapacidad o habilidades
excepcionales (i.e., Savant) también presentan crisis epilépticas, se
considera adecuado hablar de comorbilidad (Muiioz et al., 2003).
Asi, se ha en contrado que aproximadamente el 20% de pacientes
con Sindrome de West presentan TEA asociado (Strasser, et al.,
2018), lo que sugiere que estos cuadros clinicos comparten una
base comun (Chong, et al., 2018).

Con el fin de delimitar la heterogénea sintomatologia que
presentan los nifios con TEA, los principales criterios diagnosticos
que propone el DSM-5 (APA, 2013) son: las dificultades en
interaccion social y comunicacion, el retraso y/o alteracion en el
lenguaje y la presencia de patrones estereotipados, comportamiento
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restrictivo e intereses particulares. Sin embargo, el espectro del
autismo abarca muchos otros dominios, incluyendo: velocidad
de procesamiento, aprendizaje y memoria verbal, razonamiento y
resolucion de problemas (Velikonja, et al., 2019).

En cuanto a las alteraciones cognitivas y emocionales que
presentan los nifios y niflas con Sindrome de West y TEA
asociado, no distarian en exceso de las previamente comentadas
como secuelas de la epilepsia, aunque la comorbilidad de ambos
sindromes podria aumentar la gravedad de dichas alteraciones. A
nivel cognitivo, esta poblacion presenta alteraciones en memoria,
aprendizaje, atencion, visopercepcion, lenguaje y funciones ejecu-
tivas (Comeche y Vallejo, 2005). A su vez, las alteraciones en las
funciones ejecutivas se han asociado con una pobre cognicion
social (van den Berg, et al., 2021). A nivel emocional presentaria
sintomatologia ansioso-depresiva que afecta directamente a la
calidad de vida (Comeche y Vallejo, 2005).

Intervenciones neuropsicologicas empleadas en la literatura

Las alteraciones neuropsicoldgicas y emocionales habituales
en pacientes con Sindrome de West y TEA asociado producen un
empeoramiento de su calidad de vida (Vogt, et al., 2017). Por ello,
el foco terapéutico debe estar, principalmente, en la mejora de la
autonomia y la calidad de vida del paciente. Con este fin, se han
desarrollado programas de intervencion dirigidos a pacientes con
epilepsia o con TEA separadamente, pero, hasta donde sabemos,
no existen protocolos de intervencion especificos para pacientes
con Sindrome de West y TEA asociado.

Respecto a los programas de intervencion dirigidos a niflos
y niflas con epilepsia, destaca la intervenciéon computarizada
FORAMENRehab, focalizada en la mejora de la atencién (Saard,
et al., 2017). Esta intervencion aborda los diferentes componentes
atencionales en funcion de las necesidades del paciente y se ha
mostrado eficaz en esta poblacién con un minimo de 10 sesiones,
aunque se recomienda que su aplicacion sea mas duradera
(Kaldoja, et al., 2015; Saard, et al., 2017). Otro programa centrado
en la atencion, ademas de en las funciones ejecutivas, es el
Rehabilitation of EXecutive Function and ATtention (EXAT),
que ha mostrado ser eficaz en epilepsia (Rantanen et al., 2020).
Por otra parte, destaca el programa Cogmed, centrado en la
memoria de trabajo y de aplicaciéon mediante ordenador, que
cuenta con resultados prometedores en nifios y nifias con epilepsia
(MacAllister, et al., 2014).

Cambiando el foco hacia los pacientes con TEA, encontramos
el programa Unstuck and On Target (UOT), dirigido a la mejora de
las funciones ejecutivas (i.e., Flexibilidad cognitiva, planificacion
y solucion de problemas) con una implementacion contextualizada
en el entorno del paciente (Kenworthy, et al., 2014). Este programa
ha demostrado ser mas eficaz que un tratamiento en habilidades
sociales para la mejora de las funciones ejecutivas (Kenworthy,
et al.,, 2014). Destaca también el Tratamiento y Educacion de
Niflos Autistas con Discapacidades Afines a la Comunicacion
(TEACCH; Mesibov et al., 2005), que busca lograr la méaxima
independencia de los sujetos, motivarlos a explorar y aprender,
mejorar las funciones intelectuales y la motricidad, disminuir
el estrés familiar y favorecer la adaptacion escolar (Mesibov
et al., 2005). A su vez, destaca el Modelo DIR: Developmental
Individual Difference Relationship, Floor-time o “Tiempo en el
suelo” (Greenspan y Wieder, 2007), un programa que busca el
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desarrollo de las capacidades emocionales, la individualidad y las
relaciones del sujeto con su entorno, otorgando al infante un papel
protagonista para que alcance los objetivos mediante desafios y
juegos espontaneos (Greenspan & Wieder, 2007). Por su parte,
la intervencion computarizada Caribbean Quest, centrada en la
atencion y las funciones ejecutivas, ha mostrado eficacia en la
mejora de la memoria de trabajo visual y la atencion selectiva
(Macoun, et al., 2021). En conjunto, se ha sugerido la importancia
del entrenamiento no computerizado centrado en funciones
ejecutivas, especialmente cuando se realiza desde una perspectiva
ecologica, para apoyar a los nifios y nifias con TEA a tolerar la
frustraciébn y a interactuar utilizando estrategias socialmente
apropiadas (Pasqualotto, et al., 2021).

Cabe destacar que la intervencion neuropsicologica debe estar
estrechamente ligada a los diagnosticos en curso (Hyman, et al.,
2020), pero, hasta donde sabemos, la literatura no recoge estudios
que hayan aplicado un programa de intervencion neuropsicologica
en personas con Sindrome de West y autismo asociado. Por ello,
este trabajo se centra en disefiar un programa de intervencion en
esta poblacion, considerando globalmente las caracteristicas de las
diferentes intervenciones aplicadas por separado, permitiéndonos
delimitar las futuras lineas de investigacion que deseen aglutinar
ambas problematicas. El programa se definira bajo una orientaciéon
de corte holistico e integrativo, focalizdndose en la mejoria de los
dominios cognitivos afectados, los aspectos socioemocionales y el
aumento de la autonomia y funcionalidad.

Propuesta de un programa de intervencién neuropsicolégica

Diseiio del programa

Se propone un programa de intervencion neuropsicologica
dirigido a pacientes de entre 7 y 12 afios con Sindrome de West y
TEA asociado.

El programa de intervencion tendra una duracion de seis meses
(Figura 1). Se estructurara con dos sesiones individuales por semana
de una hora, lo que supondra un total de 48 sesiones, incluyendo
9 sesiones de evaluacion y 39 de intervencion. Se llevaran a cabo
tres periodos de evaluacion neuropsicologica: uno inicial (antes de
la intervencion), uno justo a mitad de la intervencion y uno al final
de ésta. En cada uno de ellos se evaluaran los siguientes dominios:
capacidad madurativa e intelectual general, atencion (sostenida y
selectiva), funciones ejecutivas (memoria de trabajo, inhibicion,
flexibilidad cognitiva, planificacién y solucién de problemas),
y habilidades sociales. Cada uno de estos periodos ocupara tres
sesiones, con el fin de evitar los efectos de la fatiga o sesgos debido
a las circunstancias particulares de un dia concreto, siendo un total
de nueve sesiones de evaluacion de las 48 sesiones que conforman
el programa.

Protocolo de evaluacion neuropsicologica

El protocolo de intervencion se resume en la Tabla 1 y se
compone de las pruebas neuropsicologicas que se detallan a
continuacion.

Escala de inteligencia Wechsler (WISC-V; Wechsler, 2014).
Evalua el funcionamiento intelectual. Contiene numerosas pruebas
clasificadas en cinco indices: comprension verbal, memoria
de trabajo, velocidad de procesamiento, razonamiento fluido
y visoespacial, y proporciona un indice de funcionamiento de

inteligencia general. Cuenta con un alfa de Cronbach que oscila
entre 0.88 y 0.93 (Wechsler, 2014).

0 meses 3 meses 6 meses
EVALUACION EVALUACION EVALUACION
INICIAL DE SEGUIMIENTO FINAL
L N )

Fase 1 de
intervencion

Fase 2 de
intervencion

Figura 1. Disefio del programa de intervencion.

Tabla 1.
Procesos cognitivos evaluados y pruebas utilizadas.

Funcién cognitive Proceso Prueba neuropsicolégica

Funcionamiento Comprension verbal Escala de inteligencia

intellectual Memoria de trabajo Wechsler (WISC-V;
Velocidad de procesamiento Wechsler, 2014)
Razonamiento fluido
Razonamiento visoespacial
Desarrollo Lenguaje Cuestionario de Madurez

neuromadurativo neuropsicologica para

escolares (CUMANES;

Visopercepcion
Funcionamiento ejecutivo

Memoria Portellano et al., 2014)
Ritmo
Lateralidad
Atencion Atencidn sostenida Test de percepcion de
Atencion selective diferencias revisado
(CARAS-R; Thurstone &
Yela, 1979)
Funciones Flexibilidad cognitiva Test de Clasificacion de
ejecutivas Formacion de conceptos Tarjetas de Wisconsin
Capacidad atencional (WCST; Heaton et al., 1981)
sostenida
Test de colores y palabras
Control inhibitorio (Stroop; Golden, 2001)
Planificacion Torre de Hanoi (Simon,
Memoria de trabajo 1975)
Habilidades Autonomia Escala para la evaluacion del
sociales Adaptacion social desarrollo psicosocial (Hurtig

Inteligencia social & Zazzo, 1971)

Cuestionario de Madurez neuropsicologica para escolares
(CUMANES; Portellano, et al., 2014). Evalta el desarrollo neuro-
madurativo, proporcionando un indice de desarrollo global que
resulta de la evaluacion de 12 subescalas agrupadas en seis areas:
lenguaje, visopercepcion, funcionamiento ejecutivo, memoria,
ritmo y lateralidad. Proporciona un perfil que permite observar
los puntos débiles y fuertes de cada nifio. Cuenta con un alfa de
Cronbach de 0.61- 0.85 en funcién de la escala (Portellano, et al.,
2014).

Test de percepcion de diferencias revisado (CARAS-R;
Thurstone y Yela, 1979). Evalua la atencion sostenida y selectiva.
Esta compuesto por 60 elementos graficos que representan caras.
Consiste en determinar cual de las tres caras es diferente y tacharla
en un tiempo maximo de tres minutos. Se obtiene una puntuacion de
aciertos netos (aciertos menos errores) y un indice de control de la

127



Cano Lépez et al. / Papeles del Psicdlogo (2022) 43(2) 125-132

impulsividad. Cuenta con un alfa de Cronbach de 0.91 (Thurstone
y Yela, 1979).

Test de Clasificacion de Tarjetas de Wisconsin (WCST; Heaton,
et al., 1981). Evalia la flexibilidad cognitiva, la formacion de
conceptos y la capacidad atencional sostenida. Consta de 64 cartas
compuestas por figuras que varian en forma, color y numero de
elementos. Se muestra al individuo una carta y se le pide que la
empareje con una de las cuatro cartas de referencia, sin sefalar
el criterio a seguir para ello. El evaluador inicamente indica si
el emparejamiento es correcto o no. Tras 10 ensayos correctos, el
principio de clasificacion cambia sin previo aviso. Permite obtener
los siguientes indices: niimero de categorias completas, numero
y porcentaje de errores perseverativos, numero total de errores, e
indice “aprender a aprender”. Cuenta con un alfa de Cronbach de
0.82-0.89 (Heaton, et al., 1981).

Test de colores y palabras (Stroop; Golden, 2001). Evalta la
atencion selectiva y el control inhibitorio. Consta de tres laminas:
a) lectura de palabras; b) denominacion de colores; y c) prueba
de color-palabra. Permite obtener tres puntuaciones directas del
rendimiento del sujeto en cada lamina, y un indice de interferencia.
Cuenta con un alfa de Cronbach de 0.85 (Golden, 2001).

Torre de Hanoi (Simon, 1975). Evalta la planificacion y la
memoria de trabajo. Consiste en una plataforma de madera con
tres ejes verticales. Se busca que el sujeto sea capaz de transferir
los discos del primer al tercer eje dejandolos en la misma posicion
inicial. Se especifica que no se puede colocar un disco grande
encima de uno mas pequefio y no se puede desplazar més de un
disco a la vez. La prueba se evalua teniendo en cuenta el niimero de
movimientos realizados, el nimero de errores y el tiempo empleado
para llegar al movimiento meta. Cuenta con un alfa de Cronbach de
0.71 (Humes, et al., 1997).

Escala para la evaluacion del desarrollo psicosocial (Hurtig
y Zazzo, 1971). Permite valorar la autonomia, adaptacion social
e inteligencia social. Se compone de 139 items que evaltian tres
aspectos: la adquisicion de autodireccion, para valorar el nivel de
autonomia; desarrollo de intereses sobre aspectos sociales, lectura y
apertura intelectual; y desarrollo de relaciones interpersonales, para
valorar la dependencia de padres y compafieros. Permite obtener un
coeficiente de desarrollo. Cuenta con un alfa de Cronbach de entre
0.66 y 0.96 (Aranda-Sanchez, et al, 1995).

Protocolo de intervencion neuropsicologica

Un total de 39 sesiones estaran destinadas a la intervencion
neuropsicoldgica propiamente dicha. Estas sesiones estaran con-
formadas por las actividades que se describen a continuacion,
entremezcladas siguiendo criterios de variedad y complejidad.
Como regla general, el componente emocional estara siempre
presente y se ira progresando desde la capacidad atencional hasta
las funciones ejecutivas para acabar en dominios mas complejos
como las habilidades sociales o la soluciéon de problemas. Cabe
destacar lo interesante que resulta que los pacientes se familiaricen
con las pruebas para mejorar su percepcion de autoeficacia y se
acentue la evolucion diaria, por lo que habra que mantener un
equilibrio eficiente entre la novedad y la practica. Por otro lado,
la duracion de las sesiones permitira que éstas contengan tres
ejercicios diferentes de una duracion aproximada de entre quince
y veinte minutos cada uno. A continuacion, se hara una descripcion
de las tareas planteadas.
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Matriz de letras y numeros. Se trata de una tarea de lapiz y papel
para la mejora de la atencion sostenida y la planificacion. Consta
de una cuadricula que contiene diez simbolos (cinco vocales y
cinco numeros) repetidos y ubicados de un modo desordenado.
Consiste en hacer un circulo alrededor de cada letra o niimero
utilizando diferentes colores y sin dejarse ninguno. A continuacion,
se contabiliza el nimero total de ocasiones en que aparece uno de
esos simbolos a la vez que se repasan los posibles fallos. Se puede
aumentar la dificultad si se sustituyen las letras y nimeros por
simbolos 0 aumentando el tamafio de la matriz.

Busqueda del patron. Consiste en una tarea para la mejora de la
flexibilidad cognitiva. Para ello, debe utilizarse una baraja de cartas
y colocar un montdn hacia abajo. Se pide al paciente que destape
las cartas de una en una y las ubique bocarriba sobre la mesa. El
objetivo es que descubra el patron que deben seguir las cartas, sin
haberle dado ninguna instruccién previa. Algunos ejemplos de
reglas ocultas son: ordenar las cartas seglin un criterio numérico en
sentido creciente o decreciente o segtn el color. A medida que el
paciente acierte el criterio oculto, se le dara retroalimentacion. En
el caso de que se trate de la segunda respuesta, la carta seleccionada
sera devuelta al monton. El terapeuta podra, en cualquier momento
y sin previo aviso, cambiar de criterio, obligando al paciente a
flexibilizar su respuesta para poder volver a acertar.

Sudokus. Se trata de un ejercicio para la mejora de la atencion
selectiva, la memoria de trabajo y la planificacion. El paciente
debera rellenar, con numeros del uno al nueve, un folio con una
matricula impresa con algunos huecos en blanco y otros con los
numeros ya prefijados, sin que se repita ninguno entre los cuadrados,
las columnas ni las lineas. La complejidad del sudoku podra variar
para ajustarse al caso individual y se otorgaran pautas que faciliten
su realizacion.

Solucion de problemas. Consiste en una tarea de lapiz y
papel para mejorar la capacidad de solucion de problemas y las
habilidades sociales. Se presenta un listado de problemas sociales,
familiares o econdmicos. En primer lugar, el paciente debe redactar
con sus propias palabras lo que ha entendido sobre el problema
planteado. En segundo lugar, debe proponer tres posibles soluciones
alternativas cualitativamente distintas. En tercer lugar, debe redactar
los pros y los contras de cada una de las soluciones. Por ultimo, se
le proporciona retroalimentacion sobre el trabajo realizado y se le
insta a cambiar aquellos aspectos que podria mejorar.

Copia de una figura. Consiste en un ejercicio de lapiz y papel
para la mejora de la atencion selectiva, memoria de trabajo y la
impulsividad. Se trata de un folio con dos cuadriculas formadas por
filas y columnas llenas de puntos. En una de las cuadriculas hay
dibujada una figura siguiendo la unién de unos puntos determinados.
En la otra, el paciente debera copiar el dibujo, fijando la atencion en
la fila y columna correcta.

Identificacion de escenas. Se trata de un ejercicio para la
mejora de las habilidades e interpretacion de escenas sociales y
comprension emocional. Se presenta en un folio una escena de la
vida cotidiana que representa una situacion social determinada con
varios personajes implicados. El paciente tendra que identificar
en ella tres elementos distintos: a) describir lo que ha sucedido en
la vifieta; b) indicar lo que cada uno de los personajes implicados
estd pensando; c¢) describir los sentimientos de cada personaje
como consecuencia de la situacion. Tras cada interpretacion, se le
proporcionara retroalimentacion.
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Como me siento. Consiste en una tarea dirigida a mejorar
la identificacion de las emociones y la gestion de la frustracion
en el contexto diario. Se trata de un folio ilustrado con caras
representativas de ciertas emociones, con complejidad variable
(desde emociones basicas hasta otras mas complejas). El paciente
debe describir delante de cada emocién una situacion en la que se
haya sentido asi desde la ultima sesion.

Lenguaje claro. Es una tarea dinamica que aumenta la capacidad
de interaccion social y el uso de un lenguaje y una capacidad
conversacional adecuada. Consiste en una conversacion sobre un
tema a elegir por el propio paciente en la que, aquel que tenga un
boligrafo representativo de un micréfono simbolico, tendra el turno
de palabra. De esta manera, solamente se podra hablar cuando se
tenga el boligrafo en posesion. El fin de 1a tarea consiste en ensefiarle
al paciente a respetar el turno de palabra, a mantener la mirada con
quien se conversa, y a mostrar de interés por las inquietudes del
otro, evitando el egocentrismo y la perseveracion.

Descripcion de las sesiones del programa

En la Figura 2 se presenta un cronograma resumen de las sesiones
del programa, que se detallan a continuacion. En cada sesion, se
reservaran cinco minutos para el descanso del paciente.

Sesiones 1-3. Se realizara la evaluacion neuropsicologica basal.

Sesion 4. Se dirigird al entrenamiento atencional. Se iniciard
la sesion con la actividad “Como me siento”. La duracion sera de
15 minutos y, a lo largo de la realizacion del ejercicio, el terapeuta
debera preguntar al paciente sobre las situaciones descritas que
parezcan mas relevantes, ademas de darle feedback sobre su
comprension emocional. Tras este primer ejercicio, se realizara la
tarea de “Matriz de letras y nimeros” (20 minutos), y “Sudokus”
(20 minutos).

Sesion 5. Se destinara a la intervencion de la capacidad
atencional. Se iniciara con la tarea “Como me siento” (15 minutos).
A continuacion, se realizara el “Sudoku” (20 minutos) y la tarea
“Copia de una figura” (20 minutos). En este tercer ejercicio de la

sesion se afladira, ademas del trabajo implicado en la tarea anterior,
la prevencion de la conducta de impulsividad.

Sesion 6. Se destinara al entrenamiento de la atencidn, tanto
sostenida como selectiva. Se iniciara con la tarea “Cémo me siento”
(15 minutos). Posteriormente, se realizara la tarea “Copia de una
figura” (20 minutos) y la tarea de “Matriz de letras y ntimeros” (20
minutos).

Sesiones 7-13. Seguiran la misma secuencia que las tres sesiones
anteriores, pudiendo cambiar el orden de los ejercicios de atencion,
con el fin de darle mayor variedad a las sesiones. Asi mismo, se
utilizaran materiales adaptados a las necesidades y preferencias
de cada paciente. Una vez se ha abordado la capacidad atencional,
en las siguientes sesiones se introduciran ejercicios con nuevos
elementos y dominios sobre los que intervenir.

Sesion 14. En esta sesion se pretende introducir el entrenamiento
en funciones ejecutivas. La sesion se iniciara la tarea “Cémo me
siento” (15 minutos). Después, se procedera con la tarea “Matriz
de letras y niimeros” (20 minutos), y se terminara con la actividad
“Buisqueda del patron” (20 minutos).

Sesion 15. Continuando con la introduccion del entrenamiento
en funciones ejecutivas, en esta sesidn se seguiran presentando
ejercicios novedosos. Se comenzard con la tarea “Cémo me siento”
(15 minutos). A continuacion, se realizara un “Sudoku” (20 minutos)
y se introducira la tarea “Solucion de problemas” (20 minutos).

Sesion 16. En esta sesion se prosigue con la mejora de la atencion
y las habilidades sociales, pero se enfatiza también la comprension
emocional. Se comenzard con la tarea “Cémo me siento” (15
minutos). A continuacion, se proseguird con “Copia de una figura”
(20 minutos), y se terminara con la actividad “Identificacion de
escenas” (20 minutos).

Sesion 17. Se trata de la ultima sesion en la que se introducira un
ejercicio desconocido, orientado a la continuacion en las mejoras
de las habilidades sociales y la comprension emocional. Se iniciara
con la habitual tarea “Cémo me siento” (15 minutos), seguida de
“Matrices de letras y nimeros” (20 minutos) y la novedosa tarea de
“Lenguaje claro” (20 minutos).

Sesion 4

Sesiones 1-3 ATENCION
Evaluacion neuropsicoldgica - Cémo me siento
basal - Matriz letras-nimeros

- Sudokus

ATENCION
- Cémo me siento
- Sudokus

Sesién 6
ATENCION Sesiones 7-13
- Cémo me siento (Misma secuencia de las
- Copia de una figura sesiones anteriores)
- Matriz letras-nimeros

Sesion 14 Sesion 15
FUNCIONES EJECUTIVAS FUNCIONES EJECUTIVAS
- Cémo me siento - Cémo me siento

Matriz letras-nimeros - Sudokus

- Busqueda del patron - Solucién de problemas

- Identificacion de escenas

> - Copia de una figura

Sesion 16 Sesion 17 Sesiones 18-24
ATENCION y HHSS HHSS :é;ioné: 28»36y
- Cémo me siento - Como me siento Lo o
. . . (Misma secuencia de las
- Copia de una figura - Matriz letras-ntimeros . .
sesiones anteriores)

- Lenguaje claro

Sesion 37 Sesion 38 Sesion 39 Sesion 40
Sesiones 25-27 HHSS y FLEXIBILIDAD COGN.\_HHSS y COMP. EMOCIONAL HHSS y COMP. EMOCIONAL HHSS
Evaluacion neuropsicologica - Cémo me siento - Cémo me siento - Cémo me siento - Cémo me siento
de seguimiento - Solucion de problemas - Identificacion de escenas - Buisqueda del patron - Solucion de problemas
- Buisqueda del patron - Lenguaje claro - Identificacion de escenas - Lenguaje claro

Sesiones 41-45
Misma secuencia de las
sesiones anteriores)

Sesiones 46-48
Evaluacion neuropsicologica
final

Figura 2. Cronograma resumen de las sesiones.
Nota: HHSS: habilidades sociales.
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Sesiones 18-36. Las sesiones 18-24 y 28-36 seguiran la misma
secuencia que las cuatro sesiones anteriores y estaran separadas por
la evaluacion neuropsicoldgica de seguimiento (sesiones 25- 27).
En esta segunda tanda de sesiones se realiza una diferenciacion
entre dos bloques de ejercicios: los destinados a la mejora de la
atencion y las funciones ejecutivas (matrices de letras y niimeros,
sudokus y copia de una figura), y los destinados a habilidades
sociales, comprension emocional y flexibilidad cognitiva (biisqueda
del patron, solucién de problemas, identificacion de escenas y
lenguaje claro). Para la realizacion de las sesiones venideras se
exige la continuidad de la estructura presente, una actividad por
bloque, ademas del “Cémo me siento” inicial. Del mismo modo,
se exige que la secuencia sea la misma, realizando en primer lugar
la tarea de atencion y en segundo lugar la de habilidades sociales.
No obstante, y puesto a que el numero de tareas en ambos bloques
es inexacto, se insta a una alternancia de ejercicios entre bloques,
de modo que se realice una rueda que permita la totalidad de
combinaciones posibles.

Una vez concluido este intervalo de sesiones, se asume
que la atencion y funciones ejecutivas del primer bloque estan
satisfactoriamente trabajadas y se dispone a un ultimo periodo en
el que se empleen Unicamente las tareas del segundo bloque. Su
ejecucion se llevara a cabo del siguiente modo.

Sesion 37. Tiene como objetivo el entrenamiento en habilidades
sociales y flexibilidad cognitiva. Se iniciara con la tarea “Como
me siento” (15 minutos). A continuacion, se dedicaran 20 minutos
a la “Solucion de problemas” y los Gltimos 20 minutos para la
“Buisqueda del patron”.

Sesion 38. Enfatizando el desarrollo de las habilidades sociales
y la comprension de emociones, esta sesion se iniciard “Coémo me
siento” (15 minutos), continuara con la tarea de “Identificacion de
escenas” (20 minutos), y finalizara con “Lenguaje claro” (20 min).

Sesion 39. Continuando con el mismo foco que las dos sesiones
anteriores, la presente sesion se iniciara con “Coémo me siento” (15
minutos) y proseguird con “Busqueda del patron” (20 minutos),
finalizando con “Identificacion de escenas” (20 minutos).

Sesion 40. En esta sesion se vuelve a trabajar con especial énfasis
sobre las habilidades sociales. Tras los habituales 15 minutos de
“Coémo me siento”, se realizara la tarea de “Solucion de problemas”
(20 minutos) y, posteriormente, la tarea de “Lenguaje claro” (20
minutos).

Sesiones 41-45. Seguiran la misma disposicion y secuencia que
las cuatro sesiones anteriores, pudiendo cambiar el orden de los
ejercicios propuestos por sesion, con el fin de darle mayor variedad
a las sesiones.

Sesiones 46-48. Se realizara la evaluaciéon neuropsicoldgica
final.

Conclusiones

El presente protocolo pretende convertirse en un modelo de
rehabilitacion para nifios con Sindrome de West y TEA asociado.
Para ello, se establece una metodologia de trabajo centrada en la
mejora de aspectos cognitivos, socioemocionales y de autonomia
y funcionalidad contextual. Se expone, con dicho fin, un programa
de 48 sesiones a implementar en un intervalo de seis meses de
duracion, incluyendo sesiones de intervencion y sesiones de
evaluacion dirigidas a valorar la eficacia del programa.
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Las alteraciones cognitivas que se pueden encontrar como
consecuencia de sufrir un sindrome epiléptico pediatrico y autismo
asociado son dispares. Por esta razon, se ha propuesto evaluar e
intervenir en dominios como atenciéon, memoria, funciones
ejecutivas, lenguaje, habilidades visoespaciales, estado de animo
y calidad de vida (Helmstaedter, et al., 2020; Vogt, et al., 2017).
Para el disefio de esta intervencion se han tenido en cuenta todos
estos dominios, elaborando un proceso de rehabilitacion integral.
En vistas a este planteamiento, parece coherente esperar una me-
joria en la capacidad intelectual general, estimada por el indice
de funcionamiento de inteligencia general del WISC-V (Wechsler,
2014). Asimismo, de los cuatro subindices que componen esta
prueba, se hipotetiza el aumento de las puntuaciones en memoria
de trabajo y velocidad de procesamiento por el especial énfasis que
se hace a los dominios de la atencion y las funciones ejecutivas.
Del mismo modo, se espera encontrar una mejora en el indice de
desarrollo global del test CUMANES (Portellano, et al., 2014), lo
que indicaria estar aumentando el desarrollo neuromadurativo del
mismo a nivel general.

Entrando a detallar los aspectos especificos que se pretenden
satisfacer con esta intervencion, cabe destacar el funcionamiento
de la atencion, tanto selectiva como sostenida a corto y largo
plazo. Son muchos los programas que se centran en este campo,
aunque en diferentes poblaciones. El programa FORAMENRehab
desarrollado por Saard, et al. (2017) se focalizaba en los diversos
procesos de la atencion en una intervencion individualizada y con
un minimo de 10 sesiones para pacientes con epilepsia. Lo mismo
ocurria en el programa EXAT para pacientes con epilepsia, quienes
presentaron resultados prometedores en este campo (Rantanen, et
al., 2020). Considerando estos precedentes, podria esperarse una
mejora del rendimiento en el test CARAS-R (Thurstone y Yela,
1979), el test WSCT (Heaton, et al., 1981) o el test Stroop (Golden,
2001) tras la aplicacion del programa de intervencion propuesto.

Por otro lado, otro de los aspectos en los que se ha focalizado la
intervencion propuesta son las funciones ejecutivas. Considerando
la literatura previa, se espera que la intervencion planteada mejore
las funciones ejecutivas (MacAllister, et al., 2014; Kenworthy, et
al., 2014). En concreto, se esperaria encontrar mejoras en el indice
de control de la impulsividad del test CARAS-R (Thurstone y Yela,
1979) o un aumento de la flexibilidad cognitiva y la capacidad de
formacion de conceptos en el test WSCT (Heaton, et al., 1981).
Prosiguiendo con la misma logica, se espera encontrar una
disminucion del indice de interferencia del test Stroop (Golden,
2001), que evalua el control inhibitorio, y una mejor ejecucion en
la tarea Torre de Hanoi (Simon, 1975), reflejo de la capacidad de
planificacion y la memoria de trabajo.

Por ultimo, en cuanto al planteamiento utilizado para el disefio
de la intervencion y sus dominios, cabe mencionar el aspecto
socioemocional que también se ha propuesto trabajar. Se espera
obtener una mejoria en el coeficiente de desarrollo de la escala
para la evaluacion del desarrollo psicosocial, implicada en aspectos
como la autonomia, la adaptacion social y la inteligencia social.
Se puede aventurar tal mejoria considerando que el programa
plantea tareas especificas para dicho fin, asi como los resultados
encontrados por Rantanen et al (2020), que mostraron mejoras
a nivel atencional y de comportamiento tras la aplicacion del
programa EXAT en personas con epilepsia. De hecho, una revision
sistematica reciente muestra que el rendimiento en funciones
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ejecutivas se asocia positivamente con las habilidades sociales
(van den Berg, et al., 2021).

Como limitaciones a la intervencién se plantean varios
aspectos. Por un lado, la mayoria de los ejercicios planteados
son en un contexto clinico y de lapiz y papel. Esto no es algo
negativo per se, pero podria dificultar la extrapolacion a la vida
cotidiana que se pretende. No es que se haya desatendido este
aspecto. Las tareas emocionales aplicadas en cada sesion y las
tareas socioemocionales de ciertas sesiones especificas buscan,
precisamente, preparar al nifio para que se desenvuelva mejor
en su contexto diario. No obstante, la importancia de trabajar
primero en el marco mas puramente cognitivo de atenciéon y
funciones ejecutivas lleva a una mecéanica que puede resultar mas
artificial. Por otro lado, y debido a los mismos aspectos descritos
anteriormente, la intervencion puede correr el riesgo de resultar
monotona. La repeticion de ciertos ejercicios, aunque se presenten
con una busqueda de proyeccion y mejoria en su resolucion y una
adaptacion continua de la tarea, puede provocar que se caiga en
esa problematica. Sera cuestion del profesional responsable de la
intervencion que logre darle dinamismo y flexibilidad a la sesion,
atendiendo a las necesidades particulares de cada paciente en cada
circunstancia, y mejorando asi su motivacion para con el proceso
de rehabilitacion.

A pesar de estas posibles limitaciones, esta propuesta de
intervencion pone el foco en una poblacion que, si bien por su
caracter infante presenta una gran proyeccion de mejora en las
dificultades presentes, requiere de una mayor atencion de lo que
la comunidad cientifica le ha otorgado hasta el momento. Nos
referimos a la comorbilidad de dos patologias de perfil grave:
Sindrome de West y TEA. El caracter regresivo de las patologias
mencionadas desemboca en una heterogeneidad de déficits que
puede abarcar cualquier dominio del neurodesarrollo, lo que
justifica que recientemente se haya recomendado la intervencion
en el periodo pre-sintoméatico en infantes en riesgo de desarrollar
TEA (Grzadzinski, et al., 2021). Considerando esto, en el presente
trabajo se ha disefiado un programa de intervencion basado
en la evidencia cientifica disponible, que pretende mejorar la
funcionalidad y calidad de vida de esta poblacion.
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