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Laevaluaciénneuropsicolédgica esun proceso
integral que proporciona informacién sobre
la expresion cognitiva, conductual y afectiva
de una persona con una alteracién cerebral.
Las personas con sindrome de Williams (SW)
suelen presentar un perfil neuropsicologico
que se caracteriza por discapacidad intelec-
tual de leve a moderada, conducta altamente
sociable, fortaleza en el lenguaje expresivo y
alteraciones importantes en atencion, habili-
dades visoespaciales y funciones ejecutivas.
La evaluacion neuropsicologica se puede di-
vidir en distintas fases: entrevista clinica, se-
leccion de herramientas (pruebas estandari-
zadas, observacién, inventarios, entre otros),
aplicacion, analisis e interpretacion de re-
sultados, integracion del caso, elaboracién
del reporte neuropsicologico y entrega de
este. Los principales procesos cognitivos y

aspectos que se recomiendan considerar en
la evaluacién neuropsicolégica del SW son:
capacidad intelectual, conducta adaptativa,
lenguaje, atencién, memoria, habilidades
visoespaciales, funciones ejecutivas, habili-
dades académicas (lectoescritura y habilida-
des matematicas) y aspectos conductuales
y emocionales. Para evaluar a una persona
con SW se requiere investigar acerca de las
caracteristicas del sindrome, considerando
que la evaluacion debe ser a la medida de
cada individuo. Los hallazgos de una evalua-
cién neuropsicolégica aportan informacién
relevante para aquellos que trabajan o se
relacionan con personas con SW.

Palabras clave: evaluacion neuropsicolégica,
sindrome de Williams, procesos cognitivos,
funcionalidad, pruebas estandarizadas.
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a evaluacion neuropsicolégica es un

procedimiento cuyo objetivo principal

es proporcionar informacién sobre el
funcionamiento de una persona dentro de
su ambiente, identificando y describiendo
alteraciones cognitivas, conductuales y/o
emocionales relacionadas con una lesion,
enfermedad o condicidén cerebral, asi como
fortalezas y recursos personales. Algunos
de los dominios generalmente evaluados
son: funcionamiento intelectual, percepcién,
atencién, lenguaje, memoria, aprendizaje,
habilidades visoespaciales, adaptativas, sen-
soriomotoras, académicas y funciones ejecu-
tivas (Chang & Davis, 2011).

Los principales motivos para realizar una
evaluacion neuropsicolégica son: diagnos-
tico o diagndstico diferencial, identifica-
cion de las necesidades del tratamiento,
planificacién de cuidados, evaluacién de

la eficacia de una intervencién o rehabi-
litacion e investigacion (Chang & Davis,
2011; Lezak et al., 2012).

En el caso de la evaluacién neuropsicolégi-
ca infantil se deben considerar los aspectos
madurativos, debido a que la mayoria de las
habilidades y procesos evaluados aun se en-
cuentran en desarrollo (Chang & Davis, 2011).

Existe una amplia variedad de trastornos
neurolégicos que afectan el desarrollo y
funcién del sistema nervioso (por ejemplo:
epilepsia, hidrocefalia, espina bifida, trau-
matismos craneoencefdlicos, entre otros),
sin embargo, muchos trastornos genéticos
también derivan en funciones neuropsicolo-
gicas alteradas al impactar en el desarrollo
del sistema nervioso (por ejemplo: sindro-
me de Down, sindrome de Williams (SW) y
la neurofibromatosis tipo 1) (Chang & Davis,
2011; Lezak et al., 2012).

4.1 Introduccion

La evaluacion neuropsicoldgica es un proce-
so integral que puede dividirse en fases, pero
siempre requiere de una entrevista e historia
clinica, observacion constante y, de ser nece-
sario, de la aplicacién de pruebas estandari-
zadas. La primera fase es la entrevista clinica.

La entrevista clinica es una indagacién a profun-
didad de la vida y la funcionalidad del paciente
en la que se debe abordar: motivo de consul-
ta, antecedentes heredofamiliares, prenatales,
perinatales, postnatales e hitos del desarrollo
(especialmente en el caso de los nifios), nivel
educativo, conducta social, historia familiar,
contexto socioecondmico, habitos alimenticios,
higiene del suefio, nivel de independencia y el
aspecto emocional, entre otros rubros.

Durante este dialogo se recomienda reca-
bar datos relevantes para la elaboracion del
historial médico (enfermedades crénicas,
intervenciones quirurgicas, hospitalizacio-
nes, tratamientos farmacoldgicos, estudios
de laboratorio y/o de neuroimagen, antece-
dentes neurolégicos y/o psiquiatricos, entre

otros). En el caso del sindrome de Williams
(SW) se debe interrogar sobre anormalida-
des cardiacas, como la estenosis supravalvu-
lar adrtica, asi como sobre la edad de diag-
nostico y estudios genéticos realizados (por
ejemplo: hibridacion fluorescente in situ o
FISH) (Lezak et al., 2012; Kozel, et al., 2021).

Con base en el motivo de consulta y el pa-
norama general del caso, se seleccionan las
herramientas que ayudaran a examinar el
funcionamiento de la persona.

El evaluador debe observar atentamente la
conducta y emociones del paciente durante
todo el proceso, analizando sus reacciones
e identificando el modo en que se enfrenta
a situaciones cotidianas (Bruna et al., 2011).
Por ultimo, se analiza e integra toda la infor-
macion recabada para finalmente sintetizar-
la en un informe neuropsicolégico que se
debe entregar y explicar al paciente y a sus
familiares o cuidadores primarios. En la Figu-
ra 4.1, se presenta un esquema que resume
la evaluacion neuropsicoldgica del SW.

4.2 Fases de
la evaluacion

neuropsicoldgica
en el sindrome de

Williams
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Figura 4.1. Evaluacion neuropsicologica del sindrome de Williams.

Nota. El esquema representa las fases de la evaluacién neuropsicolégica del sindrome de Williams (SW).

Para realizar una evaluacion neuropsicolo-
gica, se requiere de diversas herramientas,
una de estas son las pruebas neuropsico-
l6gicas estandarizadas. Estas nos permiten
obtener una medicién del desempefio de las
personas en tareas disefiadas para evaluar
procesos cognitivos, habilidades, conductas
y/o emociones; y compararla con las de una
poblacién neurotipica de la misma edad y es-
colaridad.

Al seleccionar una bateria de pruebas neu-
ropsicolégicas se deben tener en cuenta el
motivo de consulta, la condicion médica,
modalidad de comunicacién, alteraciones
sensoriales y/o motoras, lenguaje y edad del

paciente, entre otros. Es indispensable co-
nocer las teorias y modelos sobre los que se
elaboraron las pruebas, asi como observar la
ejecucion y el tipo de errores cometidos por
el evaluado para realizar una interpretacion
adecuada de los resultados.

en la evaluacion

En algunos trastornos del neurodesarrollo y
sindromes genéticos se han descrito ciertos
perfiles cognitivos y conductuales, que pueden
servir como puntos de referencia al momento
de seleccionar una bateria de pruebas neurop-
sicolégicas, sin olvidar la variabilidad individual
que existe en cada una de estas condiciones.

Debido a la alta prevalencia de discapacidad

4.3 Uso de pruebas

neuropsicologica del
sindrome de Williams
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intelectual en personas con SW (Fisher et al.,
2016; Kozel, et al., 2021; Miezah et al., 2020) se
considera primordial la evaluacién de su fun-
cionamiento intelectual y conducta adaptativa.

Una de las pruebas de inteligencia mas uti-
lizadas a nivel internacional es la Escala We-
chsler de Inteligencia, mientras que la con-
ducta adaptativa puede evaluarse mediante
un interrogatorio profundo a los padres y/o
cuidadores primarios con la observacién del
evaluado en diferentes ambientes.

Ademas, existen instrumentos disefiados
especificamente para la evaluacion de la
conducta adaptativa en distintos dominios,
como es el caso del Sistema de Evaluacion
de la Conducta Adaptativa (ABAS II).

El lenguaje de las personas con SW es uno de
los aspectos mas llamativos de su perfil neu-
ropsicologico, porque suelen presentar un
patron de habilidades linglisticas poco habi-
tual en personas con discapacidad intelectual
(Brun-Gasca et al., 2001; Miezah et al., 2020;
Sotillo et al., 2007). Por lo que se recomienda
examinar su semantica, sintaxis, pragmatica,
discurso y narracion, asi como articulacién, ca-
lidad de lavozy fluidez (Semel & Rosner, 2003).

La evaluacion de la atencién y de las habi-
lidades visoespaciales y visocontructivas,
también se consideran de gran relevancia
en los casos de SW, ya que en su mayoria se
reportan alteraciones en estos procesos (At-
kinson & Braddick, 2012; Breckenridge et al.,
2013; Heiz et al., 2016; Miezah et al., 2020).

Asimismo, suelen presentar alteraciones en
funciones cognitivas de orden superior que
ayudan a completar exitosamente situaciones
nuevas y demandantes, también llamadas fun-
ciones ejecutivas, especificamente en el control
inhibitorio, planeacion y memoria de trabajo
(Hocking et al., 2015; Rhodes et al., 2010).

En cuanto al aspecto conductual, en el SW
generalmente se presentan conductas de

acercamiento social intensificadas, descritas
como “hipersociales”, con un fuerte interés
social, amabilidad y atencion a los demas
(Kleberg et al., 2023). A su vez, pueden refe-
rir sentimientos de preocupacién y angustia
(Royston et al., 2017), por lo que examinar el
estado emocional y conductual es crucial en
la evaluacion neuropsicologica.

Existen instrumentos como la Evaluacién Neu-
ropsicolégica Infantil segunda edicion (ENI-2) y
la Bateria Neuropsicolégica para la Evaluacién
de los Trastornos del Aprendizaje (BANETA) que
nos permiten evaluar diversos procesos cogni-
tivos y habilidades con una misma bateria.

Estas pruebas son particularmente utiles si
se busca hacer una evaluacion general, como
en el caso de la ENI-2, o bien si se pretende
evaluar un conjunto de habilidades especi-
ficas y sus procesos relacionados, como es
el caso de la BANETA, que ayuda en la va-
loracion de habilidades académicas como la
lectoescrituray las matematicas. Algunas ha-
bilidades académicas se han reportado con
un desarrollo atipico en el SW (Brawn et al.,
2018; Van Herwegen & Simms, 2020).

También existen pruebas estandarizadas
para examinar procesos especificos como
los distintos tipos de atencién en el caso del
Neuropsi: Atencién y Memoria (NAM-3) o la
percepcién visual y la visomotricidad con el
Método de Evaluacion de la Percepcion Vi-
sual de Frostig (DTVP-3).

La evaluacion psicométrica normalmente va
dirigida a identificar el déficit, pero es insu-
ficiente para dar una vision completa de la
capacidad funcional de la persona o para de-
sarrollar un plan de rehabilitaciéon apropiado
(Hocking et al., 2015).

Por ello, hay un gran interés en desarrollar
herramientas de mayor validez ecoldgica, a
fin de estimar de una manera mas precisa la
capacidad funcional y las limitaciones de las
personas (Bruna et al., 2011).
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Un ejemplo de este tipo de pruebas es la Evalua-
cién Conductual de la Funcion Ejecutiva (BRIEF), la
cual se ha considerado como un instrumento va-
lido para identificar deficiencias de funciones eje-
cutivas en adultos con SW (Hocking et al., 2015).

En la Tabla 4.1 se presentan los procesos en

los que se han reportado mayor alteraciéon en
el SW (Kozel, et al., 2021; Miezah et al., 2020),
asi como la descripcién y edad de aplicacion de
pruebas neuropsicolégicas disefiadas para au-
xiliar en la evaluacion de estos procesos. Consi-
derando que cada caso es Unico y requiere de
una evaluacién neuropsicolégica a la medida.

Tabla 4.1. Pruebas neuropsicologicas sugeridas para la evaluacion neuropsicologica de personas con SW

Procesos/aspecto a

evaluar Prueba

Funcionamiento Escalas Wechsler
intelectual  de inteligencia
Sistema de
Evaluacién de
la Conducta
Conducta Adaptativa
adaptativa (ABAS 1)
(Harrison &

Oakland, 2013)

NEUROPSI:
Atenciény
Memoria
(Ostrosky-Solis et

al., 2012)

Atencion y
Memoria

Método de
Evaluacién de

Percepcion visual  |a Percepcion

y habilidades Visual de Frostig
visoespaciales (DTVP-3)
(Hammil et al.,
1995)

Descripcion

Escalas disefiadas para evaluar la capa-
cidad intelectual mediante subpruebas y
puntuaciones compuestas que representan
el funcionamiento en dominios cognitivos
especificos, representados en indices com-
puestos y en un Coeficiente de Inteligencia
Total (CIT).

Instrumento disefiado para realizar una
evaluaciéon completa de las habilidades
funcionales diarias en distintas areas y
contextos, con el fin de determinar si la
persona es capaz de desenvolverse en su
vida cotidiana.

Instrumento disefiado para evaluar diferen-
tes tipos de atencién y memoria, a través
de material verbal y visoespacial., inclu-
yendo la evaluacién de algunas funciones
ejecutivas relacionadas.

Instrumento disefiado para identificar la
presencia y grado de dificultad en la per-

cepcién visual y visomotriz.

Edad de aplicacion

Escala Wechsler de Inteligencia
para los niveles preescolar y prima-
rio-lll, Tercera ediciéon (WPPSI-III) -
desde los 2 afios 6 meses hasta los
7 afios 3 meses (Wechsler, 2002).

Escala Wechsler de Inteligencia
para nifios, Cuarta edicién (WISC-
1IV) - desde los 6 afios hasta los 16
afios 11 meses (Wechsler, 2007).

Escala Wechsler de Inteligencia
para adultos, Cuarta edicién (WAIS-
IV) - desde los 16 afos hasta los 90
afos 11 meses (Wechsler, 2014).

0 -89 afos

6 a 85 afios

4 a 12 afios

Continua
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Tabla 4.1 Pruebas neuropsicologicas sugeridas para la evaluacion neuropsicologica de personas con SW

Procesos/aspecto a

Edad de aplicacion

Descripcion

Prueba

evaluar

Lenguaje

Habilidades
académicas:
lectoescritura
y habilidades
aritméticas

Funciones
ejecutivas

Aspecto
emocional

Bateria de
Evaluacién de la
Lengua Espafiola
(BELE)
(Direccion Gene-
ral de Educacion
Especial SEP,
1995)

Evaluacién
Neuropsicolégica
Infantil (ENI-2)
(Matute et al.,
2013)

Test de Vocabu-
lario en Iméage-

nes (PEABODY)

(Dunn & Dunn,

1986)

Bateria Neurop-
sicologica para
la Evaluacién de
los Trastornos
del Aprendizaje
(BANETA)
(Yanez & Prieto,
2013)

Evaluacion
Neuropsicolégica
Infantil (ENI-2)
(Matute et al,, 2013)

Evaluacién
Conductual

de la Funcién
Ejecutiva-2
(BRIEF-2)

(Gioia et al., 2017)

Sistema para la
evaluacion de
nifios y adoles-
centes (SENA)

(Fernandez-Pinto
et al., 2015)

Bateria disefiada para evaluar el des-
empefio linguistico de manera integral y
sistematica. Formada por siete escalas que
evaltan los tres componentes del lenguaje:
forma, contenido y uso. Estandarizada para
poblacién mexicana.

Instrumento disefiado para examinar el
desarrollo neuropsicolégico de la poblacion
infantil de habla hispana. Comprende la
evaluacion de 12 procesos: habilidades
construccionales, memoria, habilidades
perceptuales, lenguaje, habilidades metalin-
guisticas, lectura, escritura, aritmética, ha-
bilidades espaciales, atencion, habilidades
conceptuales y funciones ejecutivas.

Instrumento disefiado para evaluar el nivel
de vocabulario receptivo y hacer una detec-
cion rapida de dificultades o screening de la
aptitud verbal.

Bateria disefiada para la evaluaciéon de los
Trastornos del Aprendizaje en nifios en
edad escolar. Compuesta por 41 pruebas
que evaltan: atencién, procesamiento fo-
nolégico, repeticion, comprension, gramati-
ca, lectura, dictado, aritmética, percepcion,
memoria, funciones sensoriales y motoras
y lenguaje.

Incluye la evaluacién de funciones ejecutivas

Instrumento disefiado para evaluar las
funciones ejecutivas por parte de padres
y profesores. Permite evaluar aspectos
cotidianos y conductuales de las funciones
ejecutivas con validez ecoldgica.

Sistema desarrollado con el objetivo de
ayudar en la deteccién de un amplio
espectro de problemas emocionales y de
conducta, tales como problemas interioriza-
dos, problemas exteriorizados, problemas
contextuales y problemas especificos. Ade-
mas, permite explorar areas de vulnerabi-
lidad y la presencia de recursos personales
que actlian como factores protectores que
pueden utilizarse en la intervencion.

3a11 afios

5a 16 afios

2 afios y medio a los 90 afios

7 a 11 afios 11 meses de edad

5a 16 afios

5y 18 afios

3 hasta los 18 afios

Los instrumentos por si solos son insuficien-
tes, porque pueden fallar en la deteccion de
problemas o habilidades sutiles pero distin-
tivas de las personas con SW, por ejemplo,
su capacidad para contar historias.

Por lo que no basta con aplicar una prue-
ba para hacer una evaluaciéon neuropsico-
l6gica adecuada, es indispensable reali-
zar observaciones en distintos ambientes
para determinar el nivel de funciona-

5P
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miento del individuo; asi como recurrir a
entrevistas con las personas mas cercanas

al evaluado, como los padres y maestros

(Semel & Rosner, 2003).

Los examinadores deben considerar las
caracteristicas de cada evaluado y estar
alerta a las sefiales de inatencién, falta de
interés o fatiga.

Los nifios con condiciones médicas, discapaci-
dades fisicas y/o intelectual, trastornos de co-
municacion, del lenguaje o conductuales, pue-
den requerir de ciertas modificaciones en la
aplicacion (descritas en las pruebas) para ase-
gurar que los resultados de ésta reflejen sus
habilidades de manera precisa. Por lo tanto, es
esencial interrogar a los padres o cuidadores
primarios sobre alguna de estas condiciones o
cualquier otra dificultad antes de comenzar la
evaluacion (Flanagan & Kaufman, 2012).

Cuando se hacen adaptaciones a los proce-
dimientos de instrumentos estandarizados,
las puntuaciones pueden alterarse de mane-
ras desconocidasy el uso de las normas pue-
de invalidarse. Es necesario poner en prac-
tica el juicio clinico para determinar si las
adaptaciones o la condicion especifica por si
misma impide calcular las puntuaciones es-
tandar (Flanagan & Kaufman, 2012).

Por otra parte, en una evaluaciéon neuropsico-
|6gica es esencial identificar tanto déficits como
fortalezas, debido a que estas Ultimas ayudan
en el disefio y en la implementacién de estrate-
gias que le permiten a la persona desenvolver-
se de una mejor manera en su entorno.

La duraciéon de una valoracién neuropsicolo-
gica varia de acuerdo con el funcionamiento
del evaluado y las particularidades de cada
caso. Al finalizar se genera un informe neu-
ropsicoldgico que debe contener motivo de
consulta, historia clinica, pruebas adminis-
tradas, resultados e interpretacién, observa-
ciones, hallazgos neuropsicolégicos, conclu-
sién y recomendaciones.

Por ultimo, se realiza una sesion con el eva-
luado y su familia o cuidadores primarios
para entregar y comentar los resultados de la
evaluacion, ademas se brinda psicoeducacién
sobre el estado del evaluado. La evaluacion
neuropsicolégica es esencial para el disefio
de intervenciones o rehabilitaciones neurop-
sicolégicas en el SW (Chang & Davis, 2011).

4.4 Recomendaci
en la evaluacion
neuropsicologica

ones

del

sindrome de Williams

Para evaluar a una persona con sindrome de Wi-
lliams (SW) se recomienda informarse acerca de
las caracteristicas del sindrome, de su perfil con-
ductual, emocional y neuropsicolégico, asi como
de las comorbilidades que pueden presentar.

Es indispensable realizar una entrevista a pro-
fundidad con los padres o cuidadores prima-
rios sobre el historial médico del evaluado,
haciendo especial énfasis en enfermedades
crénicas, anomalias cardiacas, hospitalizacio-
nes, cirugias, tratamientos farmacologicos,
edad de diagnéstico y estudios genéticos.

Las principales fases de la evaluacion neurop-
sicologica son: entrevista clinica, elaboracion
de historia clinica, seleccién de pruebas neu-
ropsicoldgicas con base en el motivo de con-

sulta y particularidades del caso, aplicacion,
interpretacion de resultados, integracion, ela-
boracién de informe neuropsicologico, entre-
ga del informe y sesion de psicoeducacion.

En la evaluacién neuropsicolégica del SW
se deben considerar los siguientes as-
pectos: capacidad intelectual, desarrollo,
lenguaje, habilidades visoespaciales, fun-
ciones ejecutivas, conducta adaptativa,
conducta social, emociones, sentimientos
de preocupacion o angustia y habilidades
académicas.

Afortunadamente existen pruebas neurop-
sicolégicas estandarizadas disefladas para
auxiliar en la evaluacion de estos procesos
cognitivos y habilidades.

4.5 Conclusiones
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Por ultimo, es necesario identificar tanto los
déficits como las fortalezas e intereses de
las personas con SW, debido a que estas Ul-

timas, ayudan en la implementacion de es-
trategias para desenvolverse de una mejor
manera en su vida cotidiana.
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