Capítulo 4

PROBLEMAS NEUROLÓGICOS
Thomas O. Crawford

La Neurología de la Ataxia Telangiectasia 

La neurología de A-T es increíblemente complicada. Los que tienen la enfermedad, los miembros de las familias, los terapeutas, y los neurólogos obtienen hallazgos desconcertantes. ¿Todos nosotros nos hemos preguntado, "Si eso no es posible, cómo es que posible?" Porque los deterioros neurológicos de A-T son muchos y variados, y porque muchas partes del cerebro funcionan con bastante normalidad, los individuos con A-T y sus familias formas de eludir los impedimentos. Esto es un proceso progresivo que ocurre de forma nautural e inconscientemente, pero también es la base para el desarrollo de terapias más efectivas. Lo que sigue es una discusión de los deterioros más importantes y distintivos en A-T. 

La ataxia se refiere a una pérdida de coordinación motriz. Los neurólogos utilizan la palabra ataxia para describir una clase específica de la torpeza que surge del daño a los nervios sensoriales, la parte de la espalda de la médula espinal, o del cerebelo, la parte del cerebro que controla el movimiento. La ataxia puede resultar de muchas formas diferentes enfermedad, incluyendo toxinas (por ejemplo. enfermedades de los nervios sensoriales periféricos, y de un gran número de enfermedades raras y hereditarias. 

La ataxia de A-T tiene muchas características que sugieren que hay un problema con el cerebelo. Al principio de la  década de los 60, Boder y Sedgwick encontraron que pacientes con A-T presentaban anormalidades visibles del cerebelo tras realizar la autopsia. Por estas observaciones, ellos dieron nombre a la enfermedad después de pensar sobre cuales eran sus las características más prominentes. El nombre de A-T ha probado ser una denominación útil para médicos, pero también puede ser responsable de alguna malentendido sobre la enfermedad. Mientras muchas de las anormalidades neurológicas se deben al daño cerebelar, otros problemas pueden estar causados por el daño a otras áreas del cerebro. 


Algunos aspectos preliminares: Neuroanatomía 

El cerebro es la porción del sistema nervioso central que está dentro del cráneo. Está constituido por tres grandes divisiones  -los dos hemisferios cerebrales, el cerebelo y el bulbo raquídeo. 

Los hemisferios cerebrales constituyen la parte más grande del cerebro en humanos. La corteza es la superficie arrugada de los hemisferios. Aquí es donde pensamos, y donde sucede el procesamiento final de las sensaciones periféricas (por ejemplo. la visión, oído, el tacto) y parte del control del movimiento (especialmente los de la cara y manos). Con una localización profunda en el centro de los hemisferios se encuentran  los ganglios basales, un grupo de estructuras que ayudan en el control del movimiento especialmente en su primera etapa. Enfermedades muy conocidas de los ganglios basales incluyen a la enfermedad de Parkinson y a la enfermedad de Huntington. Las anormalidades en los ganglios basales a menudo producen problemas con el control del tono muscular y de los movimientos de un modo que los neurólogos denominan “extrapiramidal”. Estos tonifican y los problemas del movimiento incluyen rigidez de los miembros, movimientos anormales adicionales y temblor (una sacudida involuntaria regular de parte de un miembro o del cuerpo). 

El bulbo raquídeo es una estructura mucho más pequeña que conecta los hemisferios al cuerpo. Es muy importante porque es donde se controlan muchas funciones automáticas. Estas incluyen el respirar de forma inconsciente, el ajuste de ritmo del corazón, el control del sueño y el estado de vigilia, y de varios reflejos como al tragar o al ser amordazados, la tos, el equilibrio o  el control final de los movimientos oculares.
El cerebelo es la estructura que se sitúa sobre la parte trasera del bulbo raquídeo. Sabemos menos acerca de las funciones específicas del cerebelo que lo que sabemos sobre el bulbo raquídeo y los hemisferios cerebrales. Sin embargo, sabemos que el cerebelo es importante en aprender y realizar con seguridad movimientos repetitivos hábiles tales como tirar una pelota o completar el aprendizaje de un paso de baile. Más recientemente ha sido evidenciado el papel que el cerebelo tiene en el sostenimiento de una gran variedad de tareas no verbales y aprendizaje inconscientes, como por ejemplo a parpadear en respuesta a un sonido cuando ese sonido se asocia con un soplo de aire al ojo. El daño al cerebelo ocasiona la "ataxia del cerebelar" que eso se caracteriza por varios rasgos distintivos. Un ejemplo bien conocido de la ataxia de cerebelar son las anormalidades en el habla, el equilibrio y el movimiento que suceden en el estado de intoxicación alcohólica o embriaguez.



Aspectos Generales sobre la Neurología de la A-T

A-T es semejante y a la vez diferente de otros desórdenes que implican al cerebelo. A-T y las enfermedades clásicas cerebelosas comparten la característica común del control anormal del movimiento coordinado. De algún modo, sin embargo, los pacientes con A-T parecen haber preservado relativamente bien las funciones cerebelares, por lo menos durante la primera década o más. Al mismo tiempo, hay  anormalidades prominentes del movimiento de ojo, la postura, la marcha, el movimiento y el habla que son diferentes de los vistos en el daño cerebelar puro. Se revisará cada una de estas características. 

Es importante indicar que la A-T no afecta a la totalidad del cerebro. Algunas áreas del cerebro son especialmente vulnerables en A-T, pero otras áreas funcionan normalmente por décadas en la mayoría o en la totalidad de los pacientes. Algunos de los sistemas cerebrales que muestran ser especialmente resistentes al daño incluye las etapas tempranas de la visión en la retina y el cerebro; audición a todos los niveles de procesamiento; el equilibrio (diferente al  postural que se describirá más); la fase final de los movimientos oculares (descrito más abajo); y en muchos pacientes, las funciones corticales que permiten la comprensión de las interacciones sociales y la orientación temporal, de situación y propósito. Este deterioro selectivo del cerebro desconcierta porque la proteína de ATM se produce en todas células de cerebro. Una comprensión de por qué la pérdida de ATM es crítica a la función normal en algunas áreas pero no en todas nos pueden ayudar a entender cómo la pérdida de ATM daña el cerebro. Esta comprensión puede conducir en cambio a desarrollar tratamientos que aminoraren el daño. 
Otra característica importante de la A-T es que pacientes individuales difieren en la severidad de los distintos deterioros neurológicos. Mientras la naturaleza de cada deterioro es a menudo bastante característica (discutido más abajo), los niños difieren entre si en cuánto a cada deterioro para una misma edad. La figura ilustra las diferentes "formas" del deterioro neurológico en siete pacientes con A-T que son de aproximadamente la misma edad. Por ejemplo, un niño puede tener problemas severos con al tragar el alimento mientras que otros pueden tener un menor deterioro al caminar. Otro niño puede tener una dificultad notable con el control de cabeza, mientras que un tercero puede tener el deterioro más grande en el caminar. A pesar de esta variabilidad general entre diferentes niños, cuándo los hermanos tienen A-T, los perfiles de sus deterioros neurológicos tienden a presentarse en una forma similar. 
Áreas específicas de afectación
Postura, marcha, tono y movimiento
Los niños con A-T a menudo adoptan posturas excepcionales con la cabeza o con el tronco. La cabeza oscila lateralmente, o de delantero hacia atrás, y permaneciendo en esta posición hasta medio minuto antes de que sea corregida, a menudo a una posición diferente de la posición central. La misma anormalidad postural se puede ver con el tronco cuando en una posición que se sienta. Aquí el límite está en el margen de la estabilidad, como armamentos y piernas se extienden en el lado opuesto para evitar derribar sobre. ¡Un padre describió, "Para un niño con la ataxia, él tiene el mejor equilibrio!" Algunos niños con A-T nunca desarrolla esta postura, sin embargo cuando es presente, ocurre sólo en niños más jóvenes. Por contraste, niños más viejos y adultos jóvenes han aumentado el tono o rigidez del tronco y el cuello. No es claro si este problema excepcional de postural desaparece porque mejora, o porque es reemplazado por el aumento en el tono de truncal. 


Una de las características que se distingue A-T de la ataxia de Friedreich (la ataxia más común genética de niños) es la habilidad de saber donde el miembro y tronco se localizan en el espacio sin los mirar. En etapas tempranas de esa enfermedad, los niños con la ataxia de Friedreich son a menudo capaces de pararse directamente "en la atención" sin el movimiento. Una vez que sus ojos cierran, sin embargo, ellos oscilan y pierden el equilibrio. Esto es bastante diferente de niños con A-T que a menudo se "tambalea" de sus días más tempranos de la posición pero no llega a ser más inestable cuando sus ojos cierran. Friedreich es un desorden de los nervios periféricos que lleva a la pérdida de proprioception (la habilidad de sentirse donde un miembro se localiza en el espacio) así como un desorden del cerebelo. Hasta que relativamente tarde en la enfermedad, proprioception sea bueno en individuos con A-T.
Los andares en A-T es a menudo distintivo. Los niños andan típicamente con pies cierra de manera impropia uno al otro y ellos tienden a cruzar los pies. Ellos a menudo prefieren andar rápidamente o para correr, y para poder andar a veces al inclinarse delantero sobre los dedos. Es muy curioso que la inestabilidad más grande es al pararse o andando muy lentamente. Con la velocidad creciente, los andares llegan a ser más regulares y a menudo más seguros. Por supuesto, la ventaja de la estabilidad creciente con la velocidad es equilibrada por las consecuencias crecientes del error. Una caída de una posición parada es generalmente inocua, mientras una caída mientras correr es más probable de doler. Los niños con A-T hace constantemente strategize acerca de andar, resolviendo el mejor arreglo entre el riesgo (el dolor de caer mientras andar rápidamente o corriendo) y el sentimiento más grande de la inestabilidad al andar lentamente. 
Hay otras características de andares que se distingue A-T de otros desórdenes de cerebellar. Generalmente con disfunción de cerebellar, los individuos compensan ensanchando su postura para mantener la estabilidad (de ahí la instrucción de policía para pararse y pisar una línea al probar para la embriaguez). A pesar de la sensatez de esta estrategia, los individuos con A-T parece no ser capaz de ensanchar su postura ni los andares. De hecho, en A-T el error de andares más frecuente es la estrechez excesiva de las piernas (adduction), lo dirigiendo a un pie que agarra en la otra pierna mientras columpios al próximo paso, o a colocar el pie hasta ahora sobre la línea de medio que el niño tropieza al exterior del paso. 
 
Individuos con A-T y ésos con otros desórdenes de cerebellar difieren en el tono de músculo. El tono es la palabra dada a describir la cantidad de rigidez en un músculo cuando no es activado para mover determinadamente. Se valora parado, durante la activación de otros músculos en el cuerpo, o durante movimientos automáticos tales como andando. Muchos desórdenes de la causa del cerebelo disminuyeron el tono. Por ejemplo, si ha habido el daño físico al cerebelo, una pierna pendiente al sentarse en un asiento alto columpiará de aquí para allá excesivamente una vez conjunto en el movimiento. Por contraste, los individuos con A-T tiene generalmente el tono normal o aumentado. Este aumento es de un tipo llamó rigidez por neurólogos. La rigidez a menudo se ve en la cabeza y el tronco de niños más viejos y adultos jóvenes con A-T. A menudo puede ser aumentado por la activación, por ejemplo requiriendo el esfuerzo mental arduo en un problema, o al concentrar en un movimiento difícil en el brazo del contrario o la pierna. 
Los movimientos extra de los miembros donde no movimiento se piensa se llaman los movimientos adventicios. Estos están entre los movimientos más difíciles de clasificar,

como ellos pueden diferir entre personas con la misma enfermedad o variar en la misma persona con una enfermedad en tiempos diferentes. Muchos de los movimientos en A-T, que ocurre o parado o con alguna activación tal como teniendo los armamentos hacia adelante y extendido, puede ser considerado una forma de chorea (los movimientos involuntarios, repentinos e irregulares) o athetosis (la constante, afloja los movimientos involuntarios que retuercen). La mayoría de los niños con A-T tiene en el mínimo un caso del "personas inquietas," con movimientos pequeños e irregulares de las manos y pies al tratar de mentir todavía. Los movimientos extra de las manos mientras sentar llega a ser calladamente más obvio en la niñez posterior. En pacientes más viejos, algunos movimientos extra de los miembros o el tronco pueden llegar a ser la característica más molestando de A-T, porque ellos son aumentados por la intención para hacer algo. La tarea destinada es a menudo bastante específica, tal como tratando de traer una cuchara a la boca o escribiendo con (pero no teniendo apenas) una pluma. Estos movimientos anormales se llaman un "temblor de la intención" si rítmico o "myoclonus de intención" si implica un tirón imprevisible irregular. A veces, los movimientos extra pueden ser tan marcó que ellos hacen los movimientos hábiles imposibles. 
Los movimientos del ojo 
(Ve el Capítulo 9 para la discusión de la visión y el ojo él mismo, enfocando del lente, y del movimiento de los ojos para mirar juntos un muy cerca de objeto.)
 Sedgwick y Boder, describieron un "la peculiaridad de movimientos de ojo" como uno de los rasgos característicos diagnósticos de A-T. Los neurólogos estudian con cuidado los movimientos de ojo, porque los circuitos para los tres sistemas principales del control se saben bien y son localizados en muchos lugares importantes en el cerebro. Es a menudo posible hacer las conclusiones acerca de problemas diferentes en el cerebro de analizar los movimientos de ojo. (Los poetas llaman el ojo un "ventana en el alma," pero los neurólogos más prosaicos piensan en movimientos de ojo como un "ventana al cerebro.") 

Hay tres sistemas neurológicos diferentes que controlan el movimiento horizontal de los ojos. Dos de éstos se encienden y lejos, basculó de un sistema a otro, por nuestra atención a lo que vemos. El tercero es activo todo el tiempo, controlado por el órgano del equilibrio en la oreja. Los tres sistemas afectan una conmutación central central para movimientos laterales de ojo en el brainstem. Este centro coordina el control sobre las neuronas que señalan los músculos

individuales del movimiento de ojo. 

• Saccades: El primer sistema que es controlado por nuestra atención visual dirige los movimientos de ojo conocidos como saccades. Saccades es el salto rápido de ojos de un

objetivo visual a otro. Cuándo nosotros escogemos mirar algo nuevo, cambiando nuestra atención de un objeto a otro, el cambio en nuestra atención maneja un saccade que cambia los ojos al nuevo objeto. Cada saccade tiene tres características que se pueden medir precisamente (y nosotros no podemos cambiar éstos pensando acerca de ellos). Primero, hay un amout fijo de tiempo entre el cambio de la atención y el cambio de nuestros ojos. El segundo, la certeza del cambio de ojo se controla. En circunstancias normales, los ojos saltan al nuevo objetivo bastante bien. Si el cambio es demasiado corto, undershooting el objetivo, el saccade se dice ser hypometric; si el ojo salta pasado el nuevo objeto, el saccade es hypermetric. Finalmente, una vez que el saccade ha empezado, la velocidad del movimiento de ojo es muy coherente. 

• El Persecución: El otro sistema que es controlado por nuestra atención visual es el persecución. Mientras miramos un objeto, si mueve un poco, nuestros ojos rastrearán automáticamente el movimiento del objeto con un cambio correspondiente de la posición de ojo. El persecución se alambra duramente. Podemos controlar nuestra atención, pero una vez que nosotros pensamos que un objeto es la cosa más interesante mirar, nosotros no podemos suprimir el persecución. Si el sistema del persecución se daña, los ojos se atrasarán un objetivo móvil. Si interesa todavía, nosotros entonces alcanzaremos al objetivo que utiliza el sistema de saccade. En ese caso, los ojos "rastrean" un objetivo móvil no por el movimiento liso de persecución, pero por saltos cortos rápidos a donde el objetivo ha cambiado. Esto sucederá también en individuos normales si el sistema del persecución se cierra parcialmente a causa de la atención incompleta. 
• VOR: El tercer sistema, llamó el VOR (para el Reflejo Vestibulo-Ocular) es activo todo el tiempo que estamos despiertos, aún en la oscuridad. Recibe las señales del órgano del equilibrio en las orejas para ajustar los ojos para cualquier movimiento de cabeza. Con la rotación de cabeza que las orejas mandan una señal a la conmutación central central para movimientos laterales de ojo para mantener los ojos posicionados sobre el objetivo original. 
La mayor parte del tiempo nosotros miramos una cosa, y el sistema del persecución mantiene activamente la posición de ojo en el objeto de nuestra atención. Una vez que la atención ha cambiado, el sistema del persecución es cambiado al sistema del saccade, y los ojos vuelan al nuevo objetivo de nuestra atención. El sistema del persecución entonces prende otra vez para mantener la posición de ojo dirigida al nuevo objeto mientras lo se queda interesar. Todo el tiempo que estos dos sistemas cambian de aquí para allá, el VOR es al fondo, ajustando la posición de ojo para responder al movimiento de la cabeza en la relación al objetivo visual. 

Generalmente, cuándo cambios de atención de un lugar a otras, personas normales girarán la cabeza al nuevo lugar de la atención. Por ejemplo, con un cambio de la atención del derecho a la izquierda, la cabeza cambiará también la posición del derecho a la izquierda. Un conjunto complejo de los ajustes que implica el saccade y el VOR lo hace posible para los ojos para cambiar correctamente dado el movimiento de la cabeza. En este ejemplo, el cerebro programará un saccade para cambiar los ojos del derecho a la izquierda, medido correctamente para la distancia al nuevo objetivo. Al mismo tiempo, sin embargo, con el cambio de la cabeza del derecho a la izquierda, el VOR resta de que cambia la cantidad correcta para que los ojos no se pasen de la raya el nuevo objetivo. Si la cabeza cambia completamente, el resultado es que no hay movimiento del ojo – el ojo permanece en el centro de la órbita y los cambios de cabeza al nuevo objetivo. Hay un equilibrio perfecto entre las fuerzas de saccade del derecho a la izquierda y las fuerzas de VOR de la izquierda al derecho. 
Los individuos con A-T desarrolla generalmente los problemas con saccades y persecuciones. El sistema de VOR, y los centros motrices, finales y verdaderos que agregan y 4-8 restan las señales del saccade, el persecución y VOR, se quedan normal. La La combinación de la clase específica del problema de saccade, el persecución dañado y el VOR normal causan el "apraxia de oculomotor" que eso se ve a menudo en A-T. La combinación de la clase específica del problema de saccade, el persecución dañado, y el VOR normal causan el "la peculiaridad de movimientos de ojo"

(llamó a veces oculomotor apraxia) eso se ve a menudo en A-T. 
En A-T, saccades es anormal en el estado latente, para que tome más tiempo para el saccade para empezar después que la atención ha cambiado a un nuevo objeto. Saccades tiende a ser también hypometric, o más pequeño que necesario para alcanzar el objetivo. A menudo un segundo, el tercero o cuarto saccade son necesarios para cambiar los ojos completamente al objetivo. Cuándo el saccade que maneja el ojo se daña, el equilibrio anormal del saccade contra el VOR se hace patente. En el encima del ejemplo, con un cambio de la atención del derecho a la izquierda, el tiempo aumentado para empezar un saccade causa que los ojos sean dejados atrás como el VOR normal maneja los ojos para compensar a la derecha el cambio de la cabeza a la izquierda. Sólo después que un segundo hace los ojos empiezan su saccade al nuevo objeto, que es ahora delante de la cara a causa del cambio rápido de cabeza. Los ojos pueden requerir varios saccades de hypometric a finalmente ser capaz de cifrarse en el nuevo objetivo de la atención visual. Los individuos con A-T tiene también los problemas con movimientos de persecución. Cuándo un objeto mueve a un lado, ellos a menudo tienen que utilizar el sistema de saccade (con todos los problemas que trae consigo) mantener los ojos en o cerca al objetivo. Hay también un problema en el equilibrio entre el sistema dañado del persecución y el VOR normal. Esto es más difícil de ver cuando mirando a un niño con A-T en la vida cotidiana, pero es uno de las características temprano anormales en los movimientos de ojo observados por un neurólogo entrenado. Cuando la cabeza rastrea un lentamente móvil se opone, dice un perro que anda del derecho a la izquierda, los ojos se dejarán atrás aunque la cabeza mueva exactamente con el objetivo.
La cara, la voz y tragando 
Semejante a los otros deterioros neurológicos de A-T, los problemas con los músculos de la cara y bulbar (el término para los músculos de la boca y la garganta) son variable entre individuos pero bastante distintivo en el carácter. 
Los neurólogos se distinguen entre discurso e idioma, porque los problemas de cerebro pueden afectar cualquiera uno bastante diferentemente. Los problemas del cerebro que perturban el idioma en maneras específicas se llaman afasia. Una persona con afasia tendrá comprender de dificultad, procesamiento o idioma normal parlante pero tendrá la habilidad normal para producir todos los sonidos que pronuncian discurso. Por contraste, la dificultad con la producción verdadera de discurso se llama dysarthria. Aunque esto pueda ser a veces bastante difícil de determinar, la evidencia disponible sugiere totalmente que ese tanto de la dificultad con comunicación en A-T es una forma de dysarthria. Los niños con A-T puede articular generalmente muchos de los sonidos básicos de discurso. Ellos tienen el problema, sin embargo, combinando los sonidos para formar rápidamente palabras y oraciones. Con el tiempo, o en muchos casos del tiempo de palabras más tempranas, los niños con A-T habla en una manera distintivo. Las oraciones son cortas, la voz es suave, y hay una demora en la iniciación de discurso. Cuándo oyentes de paciente dan a una persona con A-T la oportunidad de hablar, el discurso es a menudo más fácil de entender que quizás sea esperó.

En este respeto, A-T aparece ser diferente de muchos de los otros desórdenes atáxicos. Es difícil de describir exactamente lo que esta diferencia es, pero los individuos que han visto muchos A-T pacientes han desarrollado el sentido que a menudo escuchando apenas el discurso puede sostener, o puede levantar las dudas acerca de, el diagnóstico de A-T. En la conversación diaria, nosotros utilizamos ambos verbal (discurso) y comunicación no verbal. Comunicación no verbal se refiere a gestos faciales y en persona movimientos que aumentan el significado de lo que decimos o comunicamos aún sin palabras lo que significamos. Aprendemos mucho ocupando de los movimientos de ojo y movimientos faciales sutiles de las personas a quien hablamos. Esto es la razón

por qué nosotros hablamos diferentemente con otros sobre el teléfono que hacemos al hablar "la cara para encarar." Muchos individuos con A-T tiene una cantidad disminuida de estos movimientos expresivos espontáneos de la cara. Los movimientos faciales grandes, tal como una sonrisa o el ceño anchos, se preservan relativamente. La cara más baja parece a menudo parece más ser afectado, para que las cejas puedan retener más expresividad que el resto de la cara. Esta dificultad con la expresión facial puede dar falsamente la impresión que un niño con A-T es poco interesante en, o ignorante de, el tema de conversación. También puede frustrar subconscientemente a oyentes. Los que saben que niños y adultos con A-T aprende bien compensar la pérdida de este otro "canal" de comunicación. Los niños que aparecen poco interesantes en una conversación puede recapitular luego muchos de los detalles esenciales o proporcionar un resumen que describe propensamente toda la interacción. 
Las dificultades con tragar y aspiración de alimento y saliva (entrando en la tráquea) son bastante común, especialmente en A-T pacientes sobre la edad de 10 años (ve el Capítulo 7). Por qué aspiración es tan común en A-T es desconocido. Aunque hay algunos rasgos característicos de la dificultad que traga en A-T, es también verdad que los problemas con la aspiración silenciosa ocurren comúnmente en otros desórdenes neurológicos. Los reflejos protectores primarios (por ejemplo. amordazando) del oropharnyx aparece ser los centros y los reflejos normales pero más complicado más altos de tragar pueden ser el foco de la anormalidad neurológica. 
Los nervios periféricos 
Muchos de los otros desórdenes que son caracterizados por la ataxia tienen una neuropatía, o el daño periférica prominente a los nervios sensorios o motrices que llevan los impulsos entre los miembros y la médula espinal. En acciones esta característica. En A-T, el sensorio y los nervios motrices se afectan. La neuropatía de A-T, sin embargo, es generalmente templado durante los años tempranos de niño, y los primeros signos clínicos de la neuropatía generalmente no son aparentes hasta temprano en la segunda década. Pocos niños son dañados por la neuropatía más allá de los problemas que ellos tienen con el control central del movimiento. Curiosamente, algunos de los individuos con una forma templada de A-T puede tener relativamente más problemas con la neuropatía que con coordinación. En esos individuos, la debilidad y la sensación disminuida en los pies pueden añadir a las dificultades con coordinación central cuando el último desarrolla más lentamente. 

Algunas Notas acerca de Terapias Neurológicas 
Otras secciones de este manual incluyen mucho de lo que se sabe ser de ayuda en A-T. En general, no ha sido útil tratar de mejorar un problema por la instrucción específica en el deterioro. Por ejemplo, escribiendo legibilidad se mejora raramente con la práctica creciente. Sin embargo, hay definitivamente un papel para la terapia a sugerir, evaluar y refinar varios remedio que quizás sea del uso a alcanzar las tareas mismas o semejantes que utilizan una estrategia diferente. Estos remedio es útil en todas etapas de la enfermedad, viene a veces naturalmente, y viene a veces de penetraciones útiles o innovadoras de terapeutas.
En la actualidad, ninguna medicina se ha mostrado para ser útil para los problemas del movimiento en todos pacientes. Las drogas que son útiles en el tratamiento de otros desórdenes del movimiento, tal como la enfermedad de Parkinson, podría ser del uso para pacientes individuales con problemas específicos de movimiento. Esto es un área que necesita la investigación cuidadosa y sistemática. 
Alguna nota especial acerca de los problemas con la lectura puede ser del valor aquí. Los problemas con la lectura son relacionados a la dificultad creciente a mover los ojos rápidamente de un punto de la atención al luego. Así lectura casi siempre se queda posible, pero llega a ser finalmente más esfuerzo que vale. Está como tratar de leer un libro al cabalgar en un tren zarandeada – mientras es posible leer, ser difícil de retener lo que se lee y es gozado el proceso. Aunque la lectura sea una parte importante de aprender, puede valer la pena para invertir temprano en el remedio revelador para un tiempo al leer llega a ser más difícil. Cuando un ejemplo, las personas aprenden naturalmente por métodos diferentes. Algunos toman notas cuidadosas; los otros escuchan atentamente conferencias; y los otros duermen por la clase y leen el texto y las

notas de compañeros de clase en medio de la noche. Estas diferencias reflejan probablemente las varias habilidades que estudiantes individuales aprenden a explotar a su mejor ventaja. Aprender de la entrada auditiva – escuchar cuidadoso – no es todos prefirieron medios de aprender, pero para individuos con A-T lo es definitivamente una dimensión de la función neurológica que se queda posible durante muchos años mientras otras habilidades se pierden. Así puede valer la pena para cultivar escuchar crítico aún mientras la lectura es posible, para desarrollar una habilidad que será presente siempre mientras otras áreas llegan a ser más difíciles. 

Ataxia se refiere a una pérdida de coordinación motriz. 





Fig 4.1A: El sistema nervioso se hace del cerebro, la médula espinal y los nervios que se extienden a cada parte del cuerpo. 





El cerebro se hace de tres divisiones grandes: 


Dos hemisferios cerebrales


El cerebelo 


El bulbo raquídeo





Las partes del Sistema Nervioso no afectado por A-T :


• Audición


• Sentido de tiempo, lugar y el propósito 


• Habilidad de comprender las interacciones sociales 


• Visión (pero no movimientos oculares) 





Fig 4.1B: El cerebro se hace de 3 divisiones grandes -- dos hemisferios cerebrales, el cerebelo y el brainstem. 





Algunas áreas del cerebro son especialmente vulnerables en A-T, pero otras áreas funcionan normalmente. 





El individuo A-T pacientes de aproximadamente la misma edad difiere en la severidad de los deterioros neurológicos diferentes. 





Los DETERIOROS NEUROLOGICOS IMPORTANTES A-T A-T • se Tambalea los andares (la ataxia) • Oscilando de cabeza y tronco • los movimientos Involuntarios de miembros (temblor, chorea) • los


movimientos Anormales de ojo (apraxia de oculomotor) • Afloja, discurso pronunciado mal (dysarthria) • Dificultad que masca y traga (dysphagia) 





uno de las características que se distingue A-T de la ataxia de Friederich es la habilidad de saber donde el miembro y tronco se localizan en el espacio sin los mirar. 





Fig 4,2:  Individuales difieren en la severidad de los deterioros neurológicos diferentes. 





movimientos Extra de las manos mientras sentar llega a ser calladamente más obvio en la niñez posterior. 





Fig. 4,3: El control de movimientos de ojo es un proceso complejo que implica varias áreas del cerebro y el órgano del equilibrio en la oreja. 





Sedgwick y Boder, descrito "la peculiaridad de movimientos de ojo" como uno de los rasgos característicos diagnósticos de A-T. 





Cuando oyentes pacientes dan a una persona con A-T la oportunidad de hablar, el discurso es a menudo más fácil de entender que quizás sea esperado. 





"Remedio" quizás sea del uso a alcanzar las tareas mismas o semejantes que utilizan una estrategia diferente. Ellos son útiles en todas etapas de la enfermedad. 





pueden valer la pena para cultivar escuchar crítico aún mientras la lectura es posible, para desarrollar una habilidad que será presente siempre mientras otras áreas llegan a ser más difíciles.








