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Resumen

Introduccién: el sindrome de Schmahmann (SACC) es una afectacion del cerebelo que incluye altera-
ciones cognitivas y afectivas, cursa con deterioro ejecutivo, deficiencias del procesamiento visoespa-
cial, déficits lingliisticos y alteraciones afectivas. El diagnéstico es principalmente neuropsicolégico y
es respaldado por estudios de neuroimagen.

Presentacién del caso: se presenta un paciente de 27 afios de edad, con antecedentes de consumo de
sustancias desde los 16 afios y con diagnostico de VIH positivo. Reporta dificultades de pronunciacién
fonética, deficiencia para ejecutar movimientos con extremidades derechas, lateropulsién derecha y
diplopfa binocular horizontal izquierda con presencia de mareos. Destaca el habla con disartria escan—
dida, dismetria, disdiadococinesia e hipotonia de extremidades derechas.

Discusién: se realiz exploracion neuropsicolégica con la escala del sindrome afectivo cognitivo cere-
beloso, figura compleja de Rey y el test de depresion de Beck. Los resultados evidenciaron dificultades
de planificacion relacionados con la memoria, la afectacion fonética y la presencia de depresion leve,
elementos asociados al SACC. Asimismo, los estudios de resonancia magnética confirmaron lesién en
el hemisferio cerebeloso derecho que se extendia hacia el pedinculo medio y el puente dorsal bilateral,
respaldando el diagnéstico.

Conclusiones: este caso permitié considerar patologias cerebelosas méas alla de las tipicas funciones
conocidas, enfatizando el uso de evaluaciones neuropsicolégicas para detectar déficits sutiles que se
suelen pasar por desapercibidos al reconocer un SACC.

Palabras clave: sindrome afectivo cognitivo cerebeloso, cerebelo, neuropsicologia, ataxia cerebelosa,
depresion, caso clinico.

Neuropsychological evaluationin a case of Schmahmann

syndrome
Abstract

Introduction: Schmahmann syndrome (SCAC) is an affectation of the cerebellum that includes cog-
nitive and affective alterations, impaired executive function, visuospatial processing deficiencies, lan—
guage deficits, and affective alterations. The diagnosis is mainly neuropsychological and supported by
neuroimaging studies such as magnetic resonance imaging.

Case presentation: This case presents a 27 years old patient with a history of substance use since the
age of 16 and HIV-positive. Difficulties in the pronunciation of phonemes are reported, perform mo-
vements with right limbs, right lateropulsion, left horizontal binocular diplopia and with the presence
of dizziness. Speech with scandid dysarthria, dysmetria, dysdiadochokinesia and hypotonia of the
right extremities stand out.

Discussion: A neuropsychological examination is performed using the scale of the cerebellar cogni-
tive affective syndrome, the complex figure of Rey and the Beck depression test. The results show
a probable association for SCAC, reaffirmed by magnetic resonance imaging studies, which indicate
lesion in the right cerebellar hemisphere extending to the middle peduncle and bilateral dorsal bridge.
In addition, planning problems related to memory problems, difficulty in engaging words, phonemic
naming impairment and the presence of mild depression, which support the diagnosis.

Conclusions: This case allows us to consider cerebellar pathologies that extend to typical functions
of the brain, emphasizing the use of neuropsychological evaluations to detect subtle deficits that are
usually overlooked when recognizing a SACC

Keywords: Cerebellar cognitive affective syndrome, Cerebellum, Neuropsychology, Cerebellar ataxia,
Depression, Case report.
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Introduccién

El cerebelo es un érgano que representa aproxi-
madamente el 10% del volumen total del encéfa-
lo, esta formado por 10 segmentos del vermis y
3 lébulos principales (1), floculonodular (vesti-
bulocerebelo-arquicerebelo), anterior (espinoce-
rebelo-paleocerebelo) y posterior (pontocerebe-
lo-neocerebelo), siendo asociados a funciones del
movimiento, postura y coordinacién, respectiva-
mente (figura 1).

El cerebelo se vincula con numerosas estructuras
del sistema nervioso a través de fibras eferentes y
aferentes, formando tres pedlnculos cerebelosos:
superior (conexi6on mesencefalica), medio (conexion
con el puente de Varolio) e inferior (conexién con la
médula oblongada), de forma que sus conexiones
alcanzan el sistema limbico y las areas de asocia-
cién cortical. Por tanto, tiene ademas implicaciones
a nivel de la coordinaciéon de procesos cognitivos y
emocionales.

El sindrome de Schmahmann o sindrome afectivo
cognitivo cerebeloso (SACC) es una afeccion que
incluye a pacientes con lesiones cerebelosas en sus
[6bulos posteriores y vermis, desencadenando al-

teraciones de las funciones ejecutivas que incluyen
dificultades en planificacién, razonamiento abstrac-
to, fluidez verbal, memoria de trabajo, problemas de
atencion, desorganizacion visoespacial, cambio de
personalidad con embotamiento del afecto y com-
portamiento desinhibido e inapropiado (2). Por tan-
to, algun tipo de dafio en el cerebelo no solo afecta la
conducta motora, sino que también se ven afectados
los procesos cognitivos y emocionales.

A diferencia de otras alteraciones como el sindrome
motor cerebeloso (SMC), que relne ataxias (falta de
coordinacion motora entre los muisculos) del habla 'y
las extremidades, asi como déficits posturales y de
la marcha; y el sindrome vestibulo cerebeloso (SVC),
centrado en déficits oculomotores, inestabilidad y
desalineacion oculares, el SACC tiene una semiolo-
gfa caracterizada por la presencia de déficits cogniti-
vos y desregulacion emocional (3).

Presentacién del caso

Paciente masculino de 27 afios de edad, con prepa-
ratoria terminada, trabajador, soltero y VIH positi-
vo, con consumo de tabaco (hasta cinco cigarrillos
diarios) y alcohol (de dos a tres veces por sema-
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Figura 1. Anatomia del cerebelo

Fuente: elaboracion propia.
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na) desde los 16 afios, consumo semanal de éxtasis
desde los 19 a los 22 afios y consumo de cocaina
desde los 20 afios con frecuencia semanal. Como
antecedentes heredados de familiares, su padre te-
nia diabetes mellitus y su abuela materna fallecid
por linfoma de Hodgkin. Dentro de sus anteceden-
tes personales patolégicos, tuvo una apendicecto-
mia a los 15 afios y constantes infecciones de las
vias respiratorias desde los 22 afios.

Respecto al padecimiento actual, el paciente re-
portd que las Gltimas tres semanas tuvo dificultad
para pronunciar el fonema /s/, presentando ademas
escalofrios y malestar general, a lo cual recibi6 tra-
tamiento con ceftriaxona, desencadenando horas
después mareos, sobre todo al permanecer de pie,
acompafiado de lateropulsion (tendencia a desviar-
se a un lado) hacia la derecha y dificultad para eje-
cutar movimientos con las extremidades derechas.
Una semana después asistié con un médico para
realizarse un aseo 6tico, recibiendo medicamentos
antivertiginosos. No presenté mejoria, las mani-
festaciones empeoraron, agregandose progresiva-
mente diplopia binocular horizontal con predominio
izquierdo. Al realizar exdmenes de laboratorio se
encontré leucopenia y linfocitopenia.

Al realizar la exploraciéon neurolégica se encontr6
despierto, atento y orientado, comprende las érde-
nes, nomina, repite, realiza lectura, escritura, com-
prende el juicio, la abstraccién y realiza calculos sin
alteraciones; no obstante, el habla presenta disar-
tria escandida (separacién anormal entre las sila-
bas).

En la evaluacion de nervios craneales (NC), se en-
cuentran dificultades para la convergencia (NC Il1),
seguimiento y nistagmo multidireccional (disfun-
cién en centros cerebrales que coordinan movi-
mientos oculares asociados al NC III, IV y VI). Asi
como del V par en sus tres ramas, evidencidndose
disminucién de la sensibilidad en la hemicara de-
recha, reflejo corneal ausente al estimular el ojo
derecho con tono y fuerza de mulsculos mastica-
torios disminuidos del lado derecho. El paciente
también tiene ausencia de movimientos anormales y
de la marcha, sensibilidad sin alteraciones y signos
meningeos ausentes; no obstante, impresiona que
dentro de las funciones cerebelosas, hay dismetria
(incapacidad para controlar la amplitud del movi-
miento), disdiadococinesia (dificultad para realizar
movimientos alternantes rapidos) e hipotonia en
extremidades derechas.

Discusién

El SACC es una nueva condicién clinica que incluye
déficits cognitivos y afectivos secundarios a un pa-
decimiento cerebelar. Se caracteriza por la presencia
de sintomas que incluyen deterioro de las funciones
ejecutivas, deterioro de la cognicién visoespacial, al-
teraciones afectivo-emocionales y déficits del len-
guaje. Este complejo de sintomas neurocognitivos y
conductuales-afectivos se atribuye a una alteracion
funcional de las vias reciprocas que conectan el ce-
rebelo con circuitos limbicos y de la corteza (3).

A nivel neuroanatémico, el circuito cerebro-cerebe-
loso cuenta con vias corticopontinas y pontocerebe-
losas, asi como con una rama de retroalimentacion
de los sistemas cerebelo-talamico y talamo-cortical,
encargadas de vincular el cerebelo con el cerebro en
regiones supratentoriales estrechamente relaciona-
das con el procesamiento cognitivo y afectivo (2).

A nivel de la topografia funcional del cerebelo, las
areas anteriores estan relacionadas con aspectos
sensoriomotores, mientras que las regiones poste-
riores con procesos cognitivos y afectivos. Especi-
ficamente, el deterioro cognitivo parece afectar los
I6bulos VIy VII, alterando la modulacién cognitiva a
nivel de la corteza de asociacion cerebral; mientras
que los aspectos emocionales se manifiestan por le-
siones del vermis que privan a las asas cerebro-ce-
rebelosas-limbicas de la informacién cerebelosa (4).
Particularmente, las lesiones en el vermis estan rela-
cionadas con la desregulaciéon afectiva, produciendo
cambios neuropsicoldgicos clinicamente relevantes,
mas aun considerando que llega a presentarse en
poblacién infantil (5).

Los sintomas clinicos del SACC incluyen dominios
afectivos y cognitivos, lo que respalda la participa-
cion del cerebelo en el aprendizaje y la compresion
de la cognicién social, facilitando el entendimiento,
los comportamientos sociales y los estados mentales
por parte de otros (6), ademas, puede presentarse
en nifios, asi como en adultos, sobre todo después
lesiones agudas que incluyen cerebelitis infecciosa o
posinfecciosa (7), como en este caso, donde el pa-
ciente es VIH positivo.

Asi mismo, es imprescindible realizar un examen
neuroldgico de la funcién cerebelosa, basado en la
deteccién clinica de trastornos oculomotores, défi-
cits del habla, ataxia de extremidades y déficits pos-
turales o de la marcha, a fin de establecer el diferen-
cial con SMCy SVC (8).
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Respecto al diagnodstico, este se basa en pruebas
neuropsicologicas detalladas (9), particularmente
con el uso de la escala del sindrome afectivo cogni-
tivo-cerebeloso (E-SACC) que incluye las siguientes
subpruebas: fluencia semantica, fluencia fonoldgica,
cambio categorial, registro y recuerdo verbal, digi-
tos directos e inversos, cubo dibujo y copia, similitu-
des, paradigma go/no go y afecto. La interpretacion
se realiza en funcion de la cantidad de subpruebas
fallida. Asi, un fallo es asociado con posible SACC;
dos con SACC probable y tres o mas con SACC de-
finitivo (10). Para el caso, se encontraron dos fa-
llos, estableciendo asi una asociacion probable para
SACC (tabla 1), lo que se reafirmé con los resultados
de imagenes de resonancia magnética (IRM) que in-
dicaron lesion en el hemisferio cerebeloso derecho
(figura 2).

Asi mismo, la evaluaciéon neuropsicolégica en el
SACC se correlaciona con déficits de la funcion eje-
cutiva, que incluyen problemas de planificacion rela-
cionados con problemas de memoria (11). Conforme
a los resultados encontrados en la figura compleja
de Rey (FCRO), en este caso se observd deterioro
moderado. Por otro lado, se reportaron también al-
teraciones en el lenguaje con dificultad para entablar
palabras, con fluidez verbal disminuida y afectacion
fonética (8), lo cual también estuvo en linea con

este caso, donde se present6 disartria escandida. En
cuanto al componente afectivo, estudios reportaron
labilidad y dificultad para modular la conducta, tipo
hipométrica (disminuida) o hipermétrica (exagerada)
(12), debido a las conexiones del cerebelo con los
nicleos del tronco encefélico que suministran sero-
tonina, norepinefrina y dopamina al sistema limbico
y al cerebro, lo que explicé la presencia de depresion
en pacientes con SACC (13) y resulté consecuente
con las puntuaciones halladas del test de depresion
de Beck (BDI, segln sus siglas en inglés), que indi-
caron la presencia de depresion leve para este caso.

Para finalizar, resulté relevante considerar la exis-—
tencia de pacientes con patologias cerebelosas que
se extienden al cerebro, dificultando establecer una
correlacion entre la estructura cerebelosa y la fun-
cién neuropsicolégicas. Asimismo, no se suelen rea-
lizar exploraciones neuropsicologicas de forma ruti-
naria a los pacientes con trastorno cerebeloso, por lo
que es posible que se pase por alto déficits sutiles y
no se reconozca el SACC (14).

Conclusiones

El cerebelo humano tiene funciones mas alla del con-
trol motor, que incluyen la cognicién y la emocion.

Tabla 1. Resultados de la evaluacién neuropsicolégica

Instrumento Puntuacién Interpretacion

Escala del sindrome afectivo cognitivo cerebeloso Fluencia semantica 16/26 Sin alteraciones
Fluencia fonolégica 11/19 Sin alteraciones
Cambio categorial 6/15 Deficiente
Digitos directos 6/8 Sin alteraciones
Digitos inversos 4/6 Sin alteraciones
Cubo copia 15/15 Sin alteraciones
Recuerdo verbal 13/15 Sin alteraciones
Similitudes 6/8 Deficiente
Go/no-go 2/2 Sin alteraciones
Afecto 6/6 Sin alteraciones

Figura compleja de Rey Copia 26/36 Deterioro moderado
Memoria inmediata 17/36
Memoria diferida 13/36

Test de depresion de Beck 14 Depresion leve

Fuente: elaboracién propia.
]
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Figura 2. IRM cerebral de corte axial con hiperintensidad
en hemisferio cerebeloso derecho (imagen invertida para
mantener coherencia anatémica del observador)

Nota. IRM: imagenes de resonancia magnética.

Fuente: elaboracion propia.

Por tanto, su relevancia clinica abre nuevas vias de
investigacion en numerosos trastornos neuropsi-
quiatricos y neurocognitivos (15). Asi, el SACC se
diferencia de otros sindromes cerebelosos por la
presencia de alteraciones cognitivas y afectivas que
incluyen: deterioro de la funcién ejecutiva, deficien-
cias del procesamiento visoespacial, déficits lingiiisti-
cos y alteraciones afectivas, es decir, abarca sintomas
inicialmente considerados de origen extracerebeloso.

En este caso, el paciente present6 dificultades en la
pronunciacion de fonemas, dificultad para ejecutar
movimientos con extremidades derechas, lateropul-
sidn derecha, diplopia binocular horizontal izquierda
y con presencia de mareos. Ademas, destaco el ha-

bla con presencia de disartria escandida, dismetria,
disdiadococinesia e hipotonia de extremidades de-
rechas.

Por otra parte, la evaluacion neuropsicolégica con la
E-SACC establecié un probable SACC que, sumado
a la semiologia del caso, los estudios de IRM que re-
portaron lesion en el hemisferio cerebeloso derecho
que se extendia hacia el pedinculo medio y puente
dorsal bilateral, asi como los resultados de la FCRO
y BDI que indicaron problemas de memoria y pre-
sencia de depresion leve, reafirmaron el diagndstico
para SACC.
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