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Resumen: el presente informe pretende establecer el perfil psicológico y neuropsicologico de un paciente 

diagnosticado con la enfermedad huérfana de Hallervorden Spatz, también conocida como síndrome del "ojo 

de tigre" por hallazgos radio magnéticos dada la característica acumulación de hierro en los globos pálidos del 

cerebro, para lo cual se evaluaron los procesos  de inteligencia, atención, memoria, función ejecutiva, 

esquemas maladaptativos y la ansiedad y depresión como comorbilidades.  

 

Palabras clave: Perfil neuropsicológico, perfil psicológico, neurodegeneracion, Hallervorden Spatz, ojo de 

tigre.   
 

Abstract: this report seeks to establish psychological and neuropsychological profile of a patient diagnosed 

with the orphaned disease Hallervorden Spatz, also known as the "Tiger´s eye" syndrome by finds magnetic 

given characteristic accumulation of iron in the brain pale Globes, for which evaluated the processes of 

intelligence, attention, memory, executive function, schema processes were evaluated for which maladaptive 

and anxiety and depression as Comorbidities.  

 

Key words: Neuropsychological profile, psychological profile, neurodegeneration, Hallervorden Spatz, 

Tiger's eye syndrome. 
 

 

1. INTRODUCCIÓN 

 

El presente informe pretende establecer el perfil 

psicológico y neuropsicologicode un paciente 

diagnosticado con la enfermedad huérfana de 

Hallervorden Spatz, también conocida como 

síndrome del "ojo de tigre" por los hallazgos radio 

magnético dado la característica acumulación de 

hierro en los globos pálidos del cerebro. No se 

busca establecer un diagnostico desde la terapia 

psicológica propiamente dicha, sino más bien 

diferenciar el componente biológico de la 

enfermedad asociándola a diagnósticos 

diferenciales ya bien descritos como el Trastorno 

de Déficit de Atención con Hiperactividad (TDH), 

el Alzheimer, la Esclerosis lateral Amiotrofica 

(ELA)y el Parkinson con el fin de perfilar 

tempranamente la organicidad de la misma para 

no retrasar su terapia específica. 

Con el propósito de configurar el perfil 

neuropsicológico y psicológico individual, se 

llevó a cabo una investigación transversal de tipo 

descriptivo en un paciente masculino 

diagnosticado con la enfermedad de  Hallervorden 

Spatz quien debuto con la enfermedad a los 14 

años con una presentación típica de inicio 

temprano, dicho paciente fue objeto de estudio a 

través de varias pruebas que permitieron describir 

los procesos neuropsicológicos de inteligencia, 

atención, memoria y  función ejecutiva además de 

evaluar los esquemas maladaptativos, finalizando 

con una evaluación de posibles comorbilidades 

como la ansiedad y la depresión. Esta enfermedad 

carece de estudios psicológicos a nivel de latino 

América por lo que los antecedentes encontrados 

de dicha región son principalmente estudios 

médicos. En Estados Unidos existen algunos 

estudios sobre perfiles psicológicos de la 

enfermedad pero la baja incidencia lleva a un 
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limitado nivel de estudio de la misma por lo que la 

literatura para la psicológica es escasa y se hace 

necesario un punto de partida para abrir camino 

hacia los estudios de condiciones 

neuropsicologicas que ya sean frecuentes o 

huérfanas como la enfermedad de Hallervorden 

Spatz, requieren un abordaje integral específico y 

temprano, por tal motivo se realiza el presente 

informe investigativo y el correspondiente artículo 

académico. 

2. SOBRE LA ENFERMEDAD DE 

HALLERVORDEN SPATZ 

 

 2.1 Historia: Según lo publicado por Burgos, en 

la revista Jot Down Magazine La enfermedad 

neurodegenerativa por déficit de pantotenato 

quinasa fue descubierta por los médicos Julius 

Hallervorden y Hugo Spatz quienes eran 

especialistas en la investigación  de las bases 

biológicas de las enfermedades mentales en 

estudios realizados post mortem. Ambos médicos 

encontrando en un par de cerebros un cuadro de 

neurodegeneración nunca descrito hasta la fecha 

publicando dichos descubrimientos en un cumulo 

de revistas alemanas las cuales bautizaron este 

cuadro clínico con el epónimo de los apellidos 

sumados de ambos médicos. (Burgos, 2014). 

 

Para el descubrimiento se valieron del 

programa Aktion-T4 un proyecto de eutanasia 

masiva, autorizado verbalmente por Adolf Hitler 

en 1939, (Burgos, 2014) El 28 de octubre de 1940 

Julio Hallervorden selecciono personal y 

cuidadosamente más de 60 niños y adolescentes 

en el hospital de Brandemburgo los cuales fueron 

asesinados bajo su supervisión, posterior a esto 

redacto un informe en 1944 para Paul Nietzsche, 

director del programa Aktion-T4 diciendo “he 

recibido 697 cerebros en total, incluyendo 

aquellos que he tomado yo mismo en 

Brandemburgo” (Burgos. 2014 párrafo 11), entre 

esos cerebros encontraron una patología no 

descrita antes la cual ahora tiene su epónimo. Por 

sus métodos de investigación la comunidad 

científica ha tratado de borrar el epónimo de la 

enfermedad denominándola como enfermedad 

neurodegenerativa por déficit de pantotenato 

quinasa dos, aunque el epónimo aun sigue en uso 

actualmente. 
 

2.2 Epidemiologia: En un estudio realizado en 

Colombia se estima una prevalencia de 1 a 3 casos 

en cada 1.000.000, suponiendo un pequeño 

número de diagnósticos erróneos y casos perdidos 

(1, 6…) La mayoría de los casos se presentan en 

la infancia o en el adulto joven. (Gómez, Espinosa 

y Paredes, 2015). No se encuentran bases de datos 

en las que se dé información de cuantos casos 

diagnosticados confirmados hay de la enfermedad 

en Colombia. 

 

2.3 Etiología: “La enfermedad de Hallervorden 

Spatz también conocida como neurodegeneración 

asociada a pantotenatoquinasa o PKAN por sus 

siglas en inglés Pantothenate Kinase Associated 

Neurodegeneration es causado por la mutación del 

gen PANKA2 situado en el locus 20p13, con 

variabilidad alélica (5).El gen PANKA2 codifica 

para la quinasa mitocondrial pantotenatoquinasa, 

enzima reguladora esencial en la biosíntesis de 

coenzima A (CoA) (5)” (…) esto trae consigo; 

“Alteraciones en la vía metabólica del hierro, 

desórdenes en el metabolismo de 

ceramidas/fosfolípidos, algunos desórdenes 

lisosomales en la regulación mitocondrial del 

hierro o desórdenes en la función de genes 

desconocidos (3, 4).Entre los trastornos 

neurodegenerativos con acumulación de hierro 

cerebral está el PKAN, llamado 

neurodegeneración con acumulación cerebral de 

hierro-1 (NBIA1), que corresponde a los 

desórdenes en el metabolismo de 

ceramidas/fosfolípidos (5, 6)” (Gómez, Espinosa y 

Paredes, 2015, p.320). 

 
2.4 Sintomatología física y cognitiva: La 

sintomatología clásica de la enfermedad se 

presenta con ataxia espinocerebelosa, posturas 

diatónicas de la cabeza y miembros superiores, 

síndrome rígido acinético, facies hipomímicas, 

disfagia de sólidos, hipofonía, en algunos casos 

anartria, también se presentan movimientos 

coreatetosicos, distonía, hiperreflexia y 

espasticidad, la mayoría de los trastornos del 

movimientos se pueden enmarcar en síndromes 

extrapiramidales y piramidales. 

 
En algunos casos la sintomatología motora 

aparece posterior a la sintomatología 

neuropsicológica como la manía, logorrea, ánimo 
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expansivo, insomnio, retraso mental leve o 

profundo aumento de la irritabilidad e inquietud 

en niños, retraso psicomotriz. También se pueden 

presentar trastornos de inatención e 

hiperactividad, así como trastorno paranoide con 

agresividad por lo que se debe diferenciar de 

patologías psicológicas que presenten dichas 

características como el Trastorno de Déficit de 

Atención con Hiperactividad (TDAH), trastornos 

del estado de ánimo, psicosis entre otros. 

 

3. PRESENTACION DEL CASO CLINICO 

 

El paciente JO es una presentación típica de la 

enfermedad el cual inicia la sintomatología a los 

14 años con dificultades en el movimiento de la 

extremidad superior derecha y dificultad para la 

marcha, presenta a nivel físico espasticidad 

musculas, disartria severa, dificultada para la 

marcha, desviación de tibia derecha, rigidez en 

miembros superiores e inferiores, el paciente se ve 

anímicamente alegre dispuesto, comunicativo, con 

una actitud positiva frente al tratamiento. 

 

Al paciente se le implanto un neuroestimulador en 

el año 2011 para estimular la síntesis del hierro y 

disminuir la neurodegeneración, con controles 

cada 6 meses, a nivel muscular ha sido tratado por 

fisioterapeuta desde el 2010 con toxina botulínica 

para mejorar las posturas distonicas y la 

disquinesia con una evolución positiva retomando 

el control del miembro superior derecho, ha 

estado en tratamiento psiquiátrico en el cual le 

prescribieron lorazepam y zolpidem para facilitar 

el descanso y la relajación, presenta antecedentes 

de híper tensión arterial y Alzheimer en los 

abuelos maternos, el hermano menor también esta 

diagnosticado con Enfermedad de Hallervorden 

Spatz, el paciente. 

 

Los exámenes diagnósticos que tiene el paciente 

incluyen Tomografía axial computarizada simple 

y contrastada en secuencia T2 y FLAIR en la que 

se observan lesiones simétricas bipalidales, 

hiperintensas con un halo hipointenso circundante 

signo de ojo de tigre que da confirmación a la 

enfermedad de Hallervorden Spatz., que da 

confirmación a la enfermedad de Hallervorden 

Spatz., tomografía de cráneo simple para 

evaluación de ubicación de los electrodos del 

neuroestimulador con resultado de buen 

posicionamiento de los mismos. 

 
 

4 PROCESOS EVALUADOS E 

INTRUMENTOS. 

 

 

4.1 Inteligencia: 

 

4.1.1Test de Matrices progresivas de Raven; esta 

prueba permite medir inteligencia, capacidad 

intelectual, habilidad mental general. Por medio 

de la comparación de formas y el razonamiento 

por analogías. El Test de Raven presenta figuras 

geométricas, cada una representa una fuente o 

sistema de pensamiento. Cada serie integra una 

escala de matrices en orden de complejidad 

creciente. 

 

4.2 Atención. 

 

4.2.1 Aritmética, dígitos (WAIS): Este test es una 

subprueba del WAIS de dígitos, esta prueba tiene 

una parte de dígitos en un orden directo, está 

constituida por series que varían en cuanto al 

número de dígitos que las forman, contiene de tres 

a nueve dígitos; y una parte de dígitos en orden 

inverso, con series que varían en tamaño, puesto 

que los dígitos van desde dos hasta ocho dígitos. 

Hay dos series de dígitos para cada tamaño de 

secuencia. 

 

La siguiente parte de la prueba es la su 

prueba de aritmética, esta prueba consta de 16 

problemas, la solución de esta prueba requiere 

conocimientos básicos en aritmética como son la 

suma, resta, división y multiplicación. (Sattler, 

1974). 

 

4.2.2 Ejecución visual continúa: Esta 

prueba se caracteriza por la evaluación de la 

atención sostenida, consiste en una serie de 

número o letras que se encuentran distribuidos al 

azar en un papel distribuidos en una matriz que 

consta de 20 columnas y 8 filas de letras para un 

total de 160 letras entre las que la letra “A” 

aparecerá 16 veces, distribuida equitativamente 

entre las otras letras, lo que se le solicita en este 

test al paciente es que señale todas las letras “A” 
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en el orden , las omisión y los errores son tomados 

en cuenta para la calificación. (Rosselli y Ardila, 

1992). 

 

4.2.3 Ejecución auditiva continúa: Estos 

test son exámenes que tienen una calificación 

objetiva que permite la evaluación de la atención, 

la velocidad de respuesta, resistencia a las 

distracciones y capacidad de inhibición, en el test 

de ejecución auditiva continua a diferencia del test 

visual el sujeto debe emitir un sonido (usualmente 

un golpe a una superficie) cada vez que escuche 

que es mencionada la letra “A” la cual se 

encuentra 16 veces entre 160 letras divididas en 

20 columnas y 8 filas. (Meneres, Delgado, Aires y 

Moreno 2015) 

 

4.3 Memoria:  

 

4.3.1 Curva de memoria verba: La prueba se basa 

en la presentación secuencial de una serie de 

palabras, usualmente diez, posteriormente el 

paciente debe de repetir las palabras que aún 

recuerda. La lista de palabras continúa siendo 

presentada de manera continua hasta que el 

paciente logre recordar y reproducir las diez 

palabras o hasta llegar al máximo de palabras 

preestablecido. 

 
El orden en el que el paciente enuncia las 

indica la capacidad de organización amnésica que 

se tiene, la cual permite observar las estrategias 

meta cognitivas de las cuales hace uso el sujeto 

para el aprendizaje, de ellas la más importen es la 

de organización del material para el 

almacenamiento. Esta prueba tiene como 

característica diferencial de la escala de memoria 

viso-verbal el tipo de curvas de memoria que 

presenta el sujeto. 

 

4.3.2 Escala de memoria viso verbal: Según 

Rosselli y Ardila en 1992 esta prueba se le 

presenta al sujeto una plantilla con diez elementos 

que se usaran para la memorización, de la misma 

manera se le informa al sujeto que debe poner 

atención a las figuras y escuchar atentamente sus 

nombres. 

 

En el momento en el que se presente la 

plantilla se debe de leer el nombre de cada uno de 

los elementos en voz alta, esto tiene como 

objetivo que el sujeto reciba la información tanto 

de manera visual como auditiva, de tal manera se 

logra una curva de memoria viso-verbal, se espera 

que con la presencia de los dos estímulos de 

manera simultánea se facilite el aprendizaje de la 

información suministrada. El orden en el que 

recuerda el paciente permite evidenciar las 

herramientas metacognitivas del sujeto 

demostrando sus estructuras de aprendizaje.  

 

4.4 Lenguaje. 

 

4.4.1Token test. Tomando en cuenta a Rosselli y 

Ardila en 1992 el test de token permite evaluar la 

capacidad de comprensión de órdenes verbales 

sencillas y complejas en el sujeto, además permite 

evaluar la capacidad de retención de la orden en la 

memoria operativa como la inatención, 

impulsividad disociación entre pensamientos y 

acción, dificultades con la identificación o 

reconocimiento de los colores, formas y tamaños.  

 

El test está conformado por 20 figuras 

(tokens) Lo que se hace con dichas figuras es 

solicitarle al sujeto que escuche las órdenes que va 

a recibir y que la ejecute, tanto en la segunda 

cuarta y sexta etapa de la prueba se deben ocultar 

las fichas pequeñas de la mesa para que el sujeto 

se focalice solo en las fichas grandes. (Rosselli y 

Ardila 1992). 

  

4.4.2FAS semántico: Esta es una prueba que hace 

parte del Test de Fluidez Verbal la prueba consiste 

en solicitar al sujeto que reproduzca la mayor 

cantidad de palabras posibles que sean 

pertenecientes a una categoría estipulada dentro de 

un tiempo limitado (generalmente 60 segundos). 

Se le denomina a esta parte de la prueba fluidez 

verbal semántica (FVS). 

 

La tarea FVS la evocación de palabras 

necesita principalmente el llevar a cabo un grupo 

de asociaciones semánticas, además del uso de la 

memoria para la organización de los significados 

de las palabras para ello es necesario un 

conocimiento semántico (García, Rodríguez, 

Martín, Jiménez, Hernández y Díaz 2012). 

 

4.5 Función ejecutiva 
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4.5.1FAS Fonológico: Este test se encarga de 

medir la fluidez verbal fonológica (FVF), para 

realizar satisfactoriamente esta prueba se requiere 

de una producción que necesita poner en marcha 

los procesos subyacentes de acceso al léxico, lo 

implica también la habilidad de organización 

cognitiva, la capacidad de llevar a cabo una 

búsqueda no habitual de palabras, atención focal, 

atención sostenida y procesos de inhibición, entre 

otros, todas estas habilidades están comprendidas 

en las funciones ejecutivas, 

 

Para el uso de la FVF se requiere de la 

aplicación de estrategias no habituales, esto se 

debe a que buscar una lista de palabras que inicien 

por una letra especifica no es una tarea habitual 

por lo que implica un mayor esfuerzo, la prueba 

del FVF además exige la inhibición de palabras 

que queden por fuera de esta categoría 

predeterminada por lo que representa un esfuerzo 

cognitivo (García et al, 2012). 

 

4.5.2 Stroop test: El test de Stroop es un test 

atencional que se utiliza para evaluar la habilidad 

para resistir la interferencia de tipo verbal, lo que 

permite evaluar la atención selectiva del paciente. 

En términos básicos, evalúa la capacidad para 

clasificar información del entorno y reaccionar 

selectivamente a esa información. 

 

Esta prueba precisa la ejecución en un 

proceso controlado de una tarea novedosa, 

mientras se debe impedir la intrusión de un 

proceso automático. Es decir, es como se llama a 

una clase de interferencia semántica producida 

como consecuencia de nuestra automaticidad en la 

lectura. Esto nos ocurre cuando el significado de 

la palabra interfiere en la tarea de nombrar, por 

ejemplo, el color de la tinta en que está escrita. 

 

En cuanto al nivel de inferencia  se 

valdrá de la ecuación propuesta por Conca y 

Ibarra (2004), la cual permite evaluar el nivel de 

interferencia apropiado a la capacidad del habla 

del paciente, esta inferencia hace alusión a 

resultado producido al entrar en conflicto dos 

procesos, uno cognitivo automático como es la 

lectura no intencionada y el otro un proceso 

cognitivo relativamente controlado, en el caso del 

Stroop test decir el color sin leer la palabra, 

(Huguet, Galvaing, Monteil y Dumas, 1999 

tomado de Conca y Ibarra 2004), 

 

4.2 Pruebas para el perfil Psicológico. 

 

4.2.1 Escala de autovaloración de ansiedad de 

Zung: Esta Escala de autovaloración de la 

Ansiedad está comprendida por un cuestionario de 

20 preguntas presentadas como relatos o informes, 

cada una de ellas refiere tanto a manifestaciones 

propias de la ansiedad, al igual que síntomas o 

signos. El cuestionario abarca una gran variedad 

de síntomas presentes en la ansiedad, al igual que 

sus expresiones de trastornos emocionales.  

(Zung, 1971). 

 

4.2.2 Escala de Autoevaluación para la 

Depresión de Zung: Según Zung, 1971 “La escala 

de autoevaluación para la depresión de Zung fue 

diseñada por W.W. Zung para evaluar el nivel de 

depresión en pacientes diagnosticados con algún 

desorden depresivo”. La escala consta de 20 

preguntas que indican las 4 características más 

comunes de la depresión: el efecto dominante, los 

equivalentes fisiológicos, otras perturbaciones, y 

las actividades psicomotoras. Hay diez preguntas 

elaboradas de forma positiva, y otras diez, de 

forma negativa (Zung, 1971). Cada pregunta se 

evalúa en una escala de 1-4 (poco tiempo, algo de 

tiempo, una Buena parte del tiempo, y la mayor 

parte del tiempo). 

 

4.2.3 Auto esquemas YSQ El YSQ o Young 

Schema Questionnaire fue desarrollado por Young 

(1990) tiene como finalidad evaluar los esquemas 

mal adaptativos tempranos, cuenta con 205 

preguntas las cuales no requieren de un límite de 

tiempo, con dicha prueba se evalúa 16 factores 

que son; Deprivación emocional, Abandono / 

Inestabilidad, Desconfianza / Abuso, Aislamiento 

social, Vergüenza / Defectuosidad, Indeseabilidad 

social, Fracaso, Dependencia / Incompetencia, 

Vulnerabilidad al daño, Entrampamiento, 

Subyugación, Autosacrificio, 

Inhibición emocional, Estándares inflexibles, 

Egocentrismo / Grandiosidad, Autocontrol / 

Autodisciplina insuficientes. 

 

5. RESULTADOS 
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5.1 Inteligencia 

 
En el test de Raven el paciente logra 

desarrollar un total de 51 matrices de 60, 

arrojando un percentil de 75, según lo referido por 

Thomas Bourdin (2010) este puntaje es equiválete 

a un coeficiente intelectual de 111 el cual encaja 

dentro de la media de la población evidenciando 

capacidades intelectuales aptas para la edad y el 

nivel escolar del paciente, no se evidencian 

problemas relacionados con la capacidad de 

análisis de matrices.  

 

5.2 Atención. 

 

En las pruebas de atención se obtuvieron 

puntuaciones bajas en aritmética evidenciando 

problemas en el razonamiento numérico, el 

cálculo mental, y habilidades inadecuadas en 

aritmética mental. En cuanto a la prueba de dígitos 

en orden directo se presentaron problemas en la 

concentración, atención y las habilidades de 

razonamiento numérico y alerta mental. Bajos 

resultados en estas pruebas se asocian a 

dificultades en el razonamiento fluido, además de 

inhabilidad para establecer secuencias, en las 

pruebas de ejecución continua auditiva y visual no 

se evidencian complicaciones, concluyendo así 

que en cuanto al ámbito atencional visual y 

auditivo el paciente no presenta alteraciones 

 

5.3 Memoria. 

 

En el test de memoria verbal se evidencia 

que el paciente tiene problemas para almacenar 

información en un primer estímulo  denotado en el 

puntaje del volumen inicial, después de un trabajo 

de repetición el paciente logra acercarse más a la 

media pero aún con puntajes por debajo, en cuanto 

a la cantidad de ensayos necesarios para 

memorizar la lista de palabras el paciente necesita 

más repeticiones para alcanzar el tope máximo y 

se presentan olvidos lo cuales arrojan como 

resultado una curva de memoria verbal oscilante. 

Al insertar el estímulo  visual a la prueba en las 

curvas de memoria viso verbal consigue un 

aumento en cuanto al total de ítems que se logran 

memorizar pero se reafirma el problema inicial de 

la capacidad de almacenar información a corto 

plazo, con la inserción del estímulo  visual el 

paciente logra alcanzar la media en cuanto al 

volumen final, lo que indica que su memoria con 

apoyo visual se hace más competente que la 

memoria auditiva, al igual que la curva de 

memoria verbal hay olvidos que desencadenan 

una curva oscilante 

 

5.4 Lenguaje.  

 

En cuanto a la compresión del lenguaje el 

paciente no presenta ninguna dificultad, su 

capacidad para comprender y seguir instrucciones 

es acorde a la media evidenciado a través del 

token test, durante la prueba no se presentaron 

dificultades para realizar y seguir las instrucciones 

brindadas, en las pruebas de fluidez verbal la 

disartria del paciente dificulta la evocación de las 

palabras lo cual se evidencia en el FAS semántico, 

con resultados por debajo de la media, la habilidad 

para la evocación de palabras requiere del uso de 

procesos subyacentes entre los cuales está el 

acceso al léxico aprendido, además requiere 

capacidades para la organización cognitiva, la 

búsqueda no habitual de palabras, la atención 

sostenida, la inhibición y la atención focal, 

(García, Rodríguez, Martín, Jiménez, Hernández y 

Díaz, 2012), frente a lo cual el paciente presenta 

gran limitación, principalmente en la incapacidad 

para pronunciar vocablos 

 

5.5 Función ejecutiva. 

 

Según lo evidenciado en la prueba de 

Stroop test el control inhibitorio y atencional, la 

flexibilidad cognitiva, control de la inferencia y la 

capacidad del sujeto para organizar la información 

del entorno y reaccionar selectivamente al mismo 

no se ve alterada, demostrando buenas habilidades 

para discriminar elementos distractores, en cuanto 

al número de palabras que el paciente puede leer y 

los colores que puede nombrar hay una severa 

alteración a causa de la disartria imposibilitándole 

la velocidad nominativa necesaria por lo que se 

sacan puntajes bajos en Palabra (P), color (C). De 

esta manera se puede evidenciar como él paciente 

cuenta con capacidades apropiadas para inhibir 

estímulos automáticos para la realización de una 

tarea específica contando con buenas habilidades 

de decodificación y recuperación. 

 

Con la prueba del FAS fonológico se 

evalúa la capacidad de llevar a cabo asociaciones 
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semánticas, para la realización de este proceso es 

necesario el uso de la memoria y del conocimiento 

semántico (García, et al 2012) el examen muestra 

que las capacidades semánticas del paciente, la 

capacidad de recuperación de la información y 

decodificación están entre la media establecida 

 

5.6 Depresión  

 

En la evaluación realizada a través de 

Escala de autovaloración de depresión de Zung se 

tiene una puntuación directa de 31 donde la media 

es de 25-49 ubicándolo en un rango normal 

descartando depresión, en la entrevista con el 

paciente se evidencia gran capacidad de 

resiliencia, esta capacidad es un conjunto de 

estrategias psicológicas con las que cuenta el 

sujeto para soportar circunstancias dificultosas o 

traumáticas, además se identifican ideologías 

religiosas y un grupo de apoyo primario que le 

sirven de soporte psíquico. 

 

 5.7 Ansiedad. 

A través de la prueba de Escala de 

autovaloración de ansiedad de Zung se obtiene 

una puntuación directa de 37 donde el mínimo 

rango para marcar un trastorno de ansiedad es de 

48.2 ubicando al paciente en un rango normal 

que se estipula entre 20-44 puntos, las 

respuestas del paciente ante situaciones que 

podrían presentarse como estresantes son 

respuestas habituales es decir el sujeto tiene una 

buena capacidad adaptativa ante el medio 

ambiente. 

 

5.8 Autovaloración de auto esquemas YSQ.  

 

Según lo evidenciado a través del test 

YSQ el paciente arroja puntajes acordes en la 

mayoría de los esquemas evaluados evidenciando 

una estructura de pensamiento basada 

mayormente en esquemas adaptados, en tres ítems 

el paciente puntúa por encima de la media dando a 

conocer ideas auto referidas relacionados con 

Vergüenza / Defectuosidad estos pensamientos 

van dirigidos hacia una concepción de sí mismo 

defectuosa, también se encuentran puntajes altos 

en cuanto a Dependencia / Incompetencia, la 

imposibilidad de ejecutar tareas con autonomía 

genera en el paciente un pensamiento dependiente, 

la espasticidad muscular y el uso de una silla de 

ruedas aumenta la necesidad de los otros 

reforzando tanto el auto esquema de vergüenza 

defectuosidad como el de dependencia / 

incompetencia, el otro puntaje que se encuentra 

por fuera de la media es el que hace alusión al 

Entrampamiento este concepto refiere al tipo de 

apego excesivo que tiene la persona por un 

cuidador, generalmente la pareja o los padres, que 

dificulta el desarrollo de una individualización. 

 

Tabla 1 de análisis de resultados comparando 

todos los puntajes (P) obtenidos por el paciente 

con las medias (M) y desviaciones estándar (DS) 

de cada test.  

  
Evalúa Prueba criterios P M DS 

Inteligencia Raven test Puntaje 

total 

111 120 15 

Atención Aritmética 

WAIS 

Puntaje 

total 

7 10 2 

Dígitos 

WAIS 

Orden 

directo 
Orden 

inverso 

6 

4 

10 

6 

2 

2 

Ejecución 
visual 

continua 

Total, 
respuestas 

acertadas 

16 16 2 

Ejecución 

auditiva 
continua 

Total, 

respuestas 
acertadas 

16 16 2 

Memoria Curvas de 

memoria 

verbal 

Volumen 

inicial 

Volumen 
máximo 

Numero 

ensayos 

4 

8 

10 

6.67 

9.11 

5.0 

1.53 

0.67 

2.65 

Curvas de 

memoria 
viso 

verbal 

Volumen 

inicial 
Volumen 

máximo 

Numero 
ensayos 

4 

9 
10 

6.67 

5.0 
8.4 

1.55 

2.6 
2.15 

Lenguaje Token test Total, 

sumatoria 

respuestas 

36 36 0.20 

FAS 

semántico 

F 

A 

S 
FAS 

7 

7 

6 
20 

11.07 

11.27 

12.00 
34.33 

3.37 

2.40 

3.07 
6.68 

Función 

ejecutiva 

Stroop test Palabra 

Color 

Palabra 
color 

50 

58 

34 

92  

62  

36  
 

11.3  

9.0  

7.9  

FAS 

fonológico 

Animales 

/ frutas 

26 21.73 

 

4.06 
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6. CONCLUSIONES Y 

RECOMENDACIONES 
 

El caso clínico del paciente JO con 

enfermedad de Hallervorden Spatz corresponde a 

una presentación típica de la enfermedad con 

inicio de síntomas a los 14 años caracterízalo por 

dificultades en el movimiento de la extremidad 

superior derecha y dificultad para la marcha, la 

mayoría de los trastornos del movimiento 

enmarcados en síndromes piramidales y extra 

piramidales. 

 

 La valoración psicológica y 

neuropsicológica evidenció que a nivel cognitivo 

hay una capacidad intelectual normal con puntajes 

sobre la media al igual que en memoria visual y 

viso verbal, presentando algunas limitaciones en 

cuanto al volumen inicial que puede almacenar el 

paciente en un primer intento, pero sin 

dificultades en cuanto al volumen esperado a 

través de la repetición. Se presentan alteraciones 

en las capacidades de razonamiento numérico y 

cálculo mental, además de habilidades 

inadecuadas en aritmética mental y limitaciones 

en el razonamiento fluido. La comprensión del 

lenguaje no se vio alterada, pero la disartria 

dificulta significativamente la capacidad 

nominativa del paciente. Sinemabargo JO posee 

buenas capacidades en cuanto a función ejecutiva 

permitiéndole control inhibitorio y atencional, 

flexibilidad cognitiva, control de la inferencia y 

buenas habilidades para discriminar elementos 

distractores. 

 

 Teniendo en cuenta que la enfermedad 

tiene lapsos prolongados de estabilidad clínica, 

psicológicamente el paciente presenta un buen 

desarrollo en el medio social, y en las pruebas no 

se evidencia depresión o ansiedad asociada a la 

enfermedad, aun así las limitaciones físicas 

interfieren en la cotidianidad del paciente, por lo 

que la dependencia de los padres para la 

realización de las actividades de la vida diaria ha 

creado esquemas mal adaptativos de Dependencia 

/ Incompetencia y la sintomatología física lleva a 

la construcción de esquemas de Vergüenza / 

Defectuosidad, ambos contribuyen a la creación  

de un tercer esquema denominado 

Entrampamiento el cual hace alusión a una 

imposibilidad de separación emocional de los 

padres reforzado por la dependencia física que 

tiene con ellos. 

 

El caso de JO ha tenido buen desarrollo y 

un mejor pronostico gracias a la intervención 

temprana y la implementación de tecnologías para 

la conservación del componente neuromotor lo 

cual ha permitido además preservar sus 

capacidades cognitivas permitiéndole acceder sin 

complicaciones a la educación superior. 

 

El perfil psicológico y neuropsicológico 

del paciente con enfermedad de Hallervorden 

Spatz no pretende establecer un diagnostico desde 

la terapia psicológica propiamente dicha, sino más 

bien diferenciar el componente biológico de la 

enfermedad asociándola a diagnósticos 

diferenciales que permitan perfilar tempranamente 

la organicidad de las misma para no retrasar su 

terapia específica. 

 

Por la multiplicidad de resultados tanto 

en las pruebas ejercidas en el paciente como en los 

antecedentes encontrados se torna imposible 

perfilar neuropsicológicamente y 

psicológicamente de manera general a los paciente 

con enfermedad de Hallervorden Spatz, por lo que 

hace necesario realizar una evaluación a cada 

paciente que dé cuenta de la capacidad especifica 

de la persona evaluada en cada área, de esta 

manera se tiene en cuenta la variabilidad 

fenotípica que presenta la enfermedad. 
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