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Trastornos de las funciones cerebrales superiores

J. Somme, J. J. Zarranz

Introduccion

Los trastornos que se exponen en este capitulo afectan a las
funciones mas complejas del cerebro humano y estin a caballo
entre la neurologia y otras disciplinas como la psiquiatria y la
psicologia. Su diagnéstico preciso exige, con frecuencia, el uso
de escalas v baterias normalizadas. Pero todos los trasternos
que aqui se exponen se pueden diagnosticar y evaluareton
suficiente informacidn para la practica ordinaria mediante la
anamnesis y unas pocas pruebas asequibles a todos los médicos
(v. tabla 1.2). No es preciso aplicar la bateria de/Boston para
apreciar a la cabecera de la cama de un paciente que esti afi-
sico v qué tipo de afasia tiene. ¥ del mismo modo se pueden
detectar los rasgos de comportamiento de un sindrome frontal,
un sindrome amnésico, una hemiinatencion o una anosognosia.
Muchos médicos consideran que la exploracion neurologica
concluye con la basica de las funciones motoras y sensitivas,
reflejos, equilibrio, pares craneales, etc. Pero no hacer un exa-
men mental basico puede dar lugar a errores importantes en
la valoracion de un paciente.

Ya Hipacrates apuntd con clarividencia que el cerebro es el
asiento de todas las funciones superiores y de sus trastornos.
Pero hasta mediado el siglo x1x aiin se debatia si las funciones
superiores @ mentales tenian o no su asiento localizado en el
cerebro o si eran resultado de una actividad cerebral global o
incluso una funcién espiritual. Se considera undnimemente que
la primera prueba anatémica de la localizacidn de uma facul-
tad mental, en este caso el lenguaje (en realidad el'habla), la
proporciond Broca al presentar el cerebro de su famoso primer
paciente afisico. Esta observacién dio lugara'la corriente de
pensammiento localizacionista, que parcheaba la corteza cerebral en
dreas funcionales auténomas mientras que el holismo defendia
la representacidn difusa de las funciones superiores en el cere-
bro. La importancia de las conexiones entre las dreas corticales,
del conectivismo y de su correlato clinico, los sindromes por des-
conexion, la resaltaron otros autores como Wernicke, Liepmann
o Dejerine.

La neurociencia moderna ha llegado a una conclusion inter-
media: las funciones superiores estin ciertamente localizadas
en el cerebro v, de manera asimétrica, entre los dos hemisferios,
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pero no en dreas independientes, sino formando redes funcio-
nales integradas cada una de ellas por numerosas estructuras
corticales v subcorticales.

Las dreas corticales relacionadas con las funciones superiores
son las llamadas asociativas que se ha calculado gue contienen
el 75% de las neuronas de la corteza cerebral.

Cada una de las redes funcionales es la gondicion suficiente
para asegurar una funcién fisiolégica Lo que los primeros
neurdlogos v neuropatilogos identifiedron como areas inde-
pendientes son los nodos necesarias o imprescindibles para que
la red funcione, aquellas que cuando se lesionan dan lugar a
defectos facilmente reconocibles en los pacientes v localizables
en el cerebro. La tarea de logclinicos no es localizar funciones,
sino lesiones (figs. el1.1 v #11.2), aunque del estudio minucioso
de los casos clinicos se pueden inferir informaciones funda-
mentales sobre el funcienamiento normal de una determinada
red cerebral. La semiologia de la practica neuroldgica cotidiana
sigue siende en gran parte empirica, fruto de la correlacién
cl1n1-_o -patalogica. En el futuro es posible que las aportaciones
decisivas de la neuropsicologia cognitiva, de la neuropsicologia
experimental y de las neurociencias bdsicas modifiquen la
semiologia clinica, sobre todo su interpretacion fisiopatoldgica.

La segunda conclusion fundamental de la neurociencia
mioderna es que cada sisterna que asegura una funcidn superior
(el lenguaje, la visidn, la memoria, etc.) lo constituyen a su vez
subsistemas que soportan una parte especifica de esa funcion.
Esto es lo que explica que no haya un tipo de afasia, de amnesia
o de agnosia visual, sino una variedad de ellos dependiendo del
subsistema que se haya lesionado. Esto da lugar a casos clinicos
excepcionales con defectos tinicos, individuales. Esta variabilidad
interindividual puede depender de la selectividad de la lesién
en un caso determinado, pero también de que la organizacién
funcional de la corteza sea diferente de unas personas a otras.

La organizacion funcional cortical en el hombre es menos
rigida de lo que se suponia. Un ejemplo interesante de las
diferencias individuales lo constituyen las personas con el
fenémeno de la sinestesia de desarrollo (no la adquirida o
por drogas). Estas personas, por lo demis normales, tienen la
capacidad de sentir en una modalidad sensorial al recibir esti-
mulos en otra. Hay diversas variedades de sinestesia, como la
léxica-gustativa, en la que ciertas palabras hacen sentir sabores;
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la variedad grafema-color, en la que cada letra siempre se ve
con su color, y la auditiva-color o «audicién en colores». En
esta no se trata de que un sonido evoque metafdricamente un
determinado color, sino de que, con gran constancia, el mismo
sonido hace «ver» a los pacientes un determinado color. Los
estudios mediante tomografia por emision de positrones (PET)
han demostrado la activacion de las dreas corticales relaciona-
das con la modalidad sensorial excepcional. Asi, por ejemplo,
en los que tienen audicién en colores se observa, al escuchar
las letras o palabras apropiadas, la activacién del drea V,
relacionada con la percepcién de los colores. Esto sugiere que
los sinestetas tienen una conectividad cerebral diferente. Los
estudios con resonancia magnética con tensor de difusién
(EM-DTI) demuestran en el caso de los sinestetas grafema-color
una mayor conectividad del giro fusiforme derecho.

Otro ejemplo de percepcidn aberrante alin mas complejo es
el del fenémeno de la misofonia, en el que los ruidos produci-
dos por otra persona al comer o hablar producen sensaciones
psiquicas de rechazo o ansiedad acompanadas de una reaccién
vegetativa intensa. Este fendmeno se ha relacionado con una
conectividad anormal entre las dreas auditivas y limbicas.

Diferencias similares en la conectividad de otras dreas en la
poblacién general pueden hacer comprender en el futuro las
variaciones en la resolucion de las tareas neuropsicologicas de
unas a otras personas v la distinta evolucion de la semiclogia
clinica y de la recuperacidn tras las lesiones.

Alteraciones de la memoria
Conceptos generales

La memoria es una facultad del cerebro que permite regis-
trar experiencias nuevas y recordar otras pasadas para, en
liltima instancia, modificar la conducta. La' memoria no es
un proceso unitario: una parte de la memoria es de acceso
consciente (explicita) y puede ser voluntariamente recuperada
(declarativa), mientras que otras memorias se expresan por
cambios de comportamiento (implicita) que no son de acceso
consciente (no declarativa).

Organizacion general de la memoria

En el proceso de 1a memoria se pueden distinguir, empirica-
mente, varias fases o secuencias: el aprendizaje (recepcion y
registro sensorial de la informacién), el almacenamiento (que
a su vez comporta la fase de codificacion seguida de los proge-
s0s contrapuestos de consolidacion y de olvido) v el recuerdo
(que puede ser por evocacidn o por reconocimienta). Estos
procesos son disociables e implican mecanismos distintos, pero
estin intimamente relacionados. Un paciente puéde perder la
capacidad de aprender nueva informacion, perojpuede acceder
a la memoria antigua consolidada.

La organizacidn anatomofisiologica de la memoria es muy
compleja. Hay una memoria de nivel celular, la que tiene cada
neurona en sus mecanismos bioquimicos o sindpticos. Otra
memoria es de sistemas, los que sustentan funciones motoras,
visuales o del lenguaje adquiridas por el aprendizaje. Todas las
dreas corticales de aferencia sensorial primaria y las asociativas
participan en una u otra forma en los procesos de la memoria.
Esta difusion anatomica de la memoria explica, posiblemente,
que resulte una funcidn tan sensible a cualquier desarreglo
cerebral orgdnico o psiquico.

El sustrato 1iltimo de la memoria a largo plazo radica en la
consolidacion de redes o circuitos sindpticos neuronales, lo que
implica a la capacidad plistica del cerebro. La consolidacion de
la memoria depende de la sintesis de dcidos nucleicos y protei-
nas (algunos de cuyos genes codificadores va se conocen). Su
inhibicion mediante toxicos (alcohol), agresiones fisicas (elec-
troshock) o firmacos (escopolamina y otros anticolinérgicos)
bloquea la consolidacion de la memoria. El neurotransmisor
mis intensamente estudiado y relacionado con la memoria es
la acetilcolina, por su funcion esencial en el funcionamiento de
la via perforante colinérgica del hipocampo.

La capacidad de memaoria es limitada y el olvido es una
funcién fisiolégica normal, comalo es la distorsién de los
recuerdos con el paso del iempo, especialmente en ciertas con-
diciones psiquicas. Estas condiciones psiquicas, conscientes e
inconscientes, son determinantes en el proceso de impresion de
la memaria, del elvidey la rememoracién, de ahi el interés
de la psicologia v el psicoanilisis por el estudio de la memoria.

Las variaciones individuales en las capacidades de memoria son
extraordinarias.Estas mismas diferencias existen en otras areas
cognitivas como el lenguaije o la capacidad de realizar tareas
abstractas, Pero ninguna funcion es tan demandada en la vida
cotidiana como la memoria, y esto explica, al menos en parte,
queétantas personas se quejen de mala memaoria en la vida
cotidiana mientras que no se quejan de su escasa facilidad de
palabra o de su nulidad en resolver problemas aritméticos.
La memoria, en condiciones fisiologicas, se especializa. Es
facil encontrar ejemplos de una memoria extraordinaria para
estimulos visuales o para los niimeros por razones profesiona-
les. Algunos casos de capacidades memoristicas portentosas
son inexplicables en términos neurcfisiolégicos o psicologicos
habituales. Es el caso de las personas capaces de memorizar
paginas de un vistazo; se parecen a los que son capaces de
hacer cilculos complejisimos de muchas cifras a la velocidad
de una computadora. individuos pueden tener un nivel
intelectual global npr o, paraddjicamente, tienen limitadas
algunas de sus offas capacidades mentales o son autistas o
francamente deficiéntes (Tes idiofs samanis).

Nodos crilicos para los diferentes tipos de memoria son la
corteza prefrontal lateral para la memoria de trabajo; la corteza
temporal anterior y externa izquierda para la memoria semanti-
cawerbal; los ganglios de la base, el drea motora suplementaria
y &l cerebelo para la memoria de procedimientos, y todo el
cireuito hipocampomamilotalimico (nicleos dorsomediano
y ventral anterior) para la memoria episddica. Ciertos sin-
dromes amnésicos se deben a la desconexion de las aferencias
o eferencias de las dreas funcionales dentro de las redes de
memoria (fig. e11.3). Es el caso de las amnesias graves por
lesiones de los pilares del fornix o del haz mamilotalidmico que
desconectan el tilamo del hipocampo, o el de las lesiones de
los pedinculos talimicos anterior e inferior que desconectan
el tilamo de la neocorteza.

Tipos de memoria y sus bases anatomicas

La subdivisidn de la memoria (cuadro 11.1) viene sugerida por
las dicotomias que se aprecian tanto en las tareas neuropsicolé-
gicas en personas sanas como en condiciones patolgicas, cuan-
do es posible observar defectos mas o menos selectivos de una
determinada funcién o parte de la memoria. Una subdivision
fundamental es entre una memoria a la que se accede cons-
cientemente o explicita y otra sin acceso consciente o implicita.
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CUADRO 111 Tipos de memoria

Memoria explicita (de acceso consciente)

Memoria inmediata

Memoria de trabajo

Memoria episiddica (la de hechos y acontecimientos vividos
personalmente, asi como de sus referencias espaciales y temporales
ordenadas secuencial y cronolbgicamente)

Memoria semantica (conocimientos adquiridos por la culturay

la educacion, como el significado de las palabras, alamentos
aritméticos, informacicn geografica o histarica, etc.)

Memoria implicita (por la que se modifica una conducta
sin proceso consciente)

Aprendizaje de destrezas (conducir, montar en bicicleta, manejar un
teclado, etc.)

Condicionamiento simple (secrecidn salival por estimulo auditivo)
Imprimacicén (utilizar bien o reconocer Mas rapidameants una imagen
o palabra qua se ha visto previamente, aunque nNo se reconczca
conscientementa)

Otra subdivisién de la memoria la produce el tiempo de
retencion. Asi, la memoria inmediata y la memoria de trabajo
se distinguen de una memoria a largo plazo, la cual puede ser
episddica, semantica o de procedimientos (tabla ell.1).

Memoria inmediata y memoria de trabajo

Estos dos tipos de memoria se solapan v no todos los autores
utilizan los mismos conceptos. La memoria inmediata es muy
dependiente de las funciones de atencion y congentracidn, v
mantiene una informacion dada unos pocos minutos. Es, por
ejemplo, la que usamos para retener una direccion o una serie de
niimeros. Para algunos, forma parte de la memoria de trabajo.
Otros consideran que la memaoria de trabajo es la memoria a
corto plazo, capaz de mantener la informacidn durante varias
horas, por ejemplo, la lista de la compra o la agenda del dia. Su
objetivo es el mantenimiento de la informacion que se requie-
re para tomar alguna decisitn o ejecutar una tarea. For esta
condicion voluntaria, la memoria de trabajo forma parte de
la memoria explicita ydeclarativa, pero no pasa el proceso de
codificacion, por lo que no se retiene a largo plazo. Lo que se
retiene s la memoria de los acontecimientos ejecutados en la

La memaoria de trabajo implica diversos circuitos corticosub-
corticales, en todos los cuales el nodo clave es la corteza pre-
frontal. En ella asienta un sistema atencional capaz de mantener
activos dos bucles de informacidn relevantes: el fonolégico
(mantener palabras o niimeros), que implica sobre todo al
hemisferio izquierdo, y el visuoespacial, que asienta preferen-
temente en el hemisferio derecho.

La memoria de trabajo se altera en numerosos procesos,
sean degenerativos, traumiticos o de otra indole, que afectena
los circuitos frontales corticosubcorticales. Uno de los mejores
ejemplos son las demencias degenerativas de comienzo frontal
con sindrome disejecutivo. Otros procesos de base patologi-
ca incierta, como el déficit de atencion e hiperactividad, los
trastornos obsesivo-compulsivos, la depresion o las psicosis
que alteran los procesos de atencidn y concentracion también
interfieren en la memoria de trabajo.

Los pacientes con defectos en este tipo de memoria aparecen
inatentos, incapaces de seguir una tarea en varias etapas o de

codificar una informacion nueva, y tienen otros trastornos de
las funciones ejecutivas del lobulo frontal.

Memoria episddica

Tiene que ver con el recuerdo ordenado en el tiempa de los
acontecimientos de la vida de cada individuo formada por
una memoria de su contenido y otra de su contexto (cudndo,
dénde), que son disociables.

El hipocampo, la amigdala, el presubiculo, la corteza
medial temporal, los cuerpos mamilares, el haz mamilota-
lamico, el nicleo ventral tegmental de Gudden y su conexion
con los tubérculos mamilares, las estructuras mediales del
diencéfalo (micleo anterior del'tdlamoy}, el férnix, el cingulo,
la corteza retroesplenial (precuneus), la corteza frontobasal,
los miicleos del septo v la banda diagonal de Broca tienen
una importancia decisiva en la memoria episédica. Lesiones
localizadas criticamente en este sistema (que coincide en
gran parte con @l circuito clisico de Papez) son capaces de
producir graves alteraciones globales de la memoria. Las
lesiones queproducen amnesias mds graves son bilaterales,
aungque no necesariamente simétricas. Las lesiones unilate-
rales producen mds a menudo defectos parciales o selectivos
de lamemoria.

Las amnesias globales afectan a la capacidad de aprender
nueva informacion (amnesia anterdgrada) y.a'la capacidad
de recuperar parte de la informacién aprendida reciente-
mente, por lo que el paciente tiene una laguna amnésica
que afecta a un tiempo anterior al memento de la lesion o
agresion al cerebro (amnesia retrégeada). Por el contrario, la
memoria remota consolidada {autobiogrifica v semantica)
S¢ CONSErva.

La corteza frontal desempena una funcidon importante en los
procesos de registro, codificacion y rememoracion de la memo-
ria episodica. La corteza frontal focaliza la atencién en lo que
se quiere transferina lébulos temporales. Las alteraciones
frontales producen orsiones y falsas memorias v, en casos
extremos, fablﬂi?"nnes.

Memoria semantica

Se refiere a conceptos, hechos o acontecimientos histéricos de
caracter cultural o de conocimiento general, desprovistos de re-
ferencias personales, y son muchas las dreas cerebrales que
I:‘rlic'ipan en ella. La corteza temporal inferior v lateral izquier-
da es esencial en la memoria semantica verbal. La amnesia
semdntica se manifiesta en tareas como denominar objetos,
generar definiciones de palabras o denominar una definicién,
emparejar palabras-figuras y generar listas de palabras de
categorias especificas (tabla el1.2).

Al ser un defecto de acceso al significado de las palabras,
el déficit semantico no mejora con claves fonémicas o con-
textuales v es, por tanto, diferente de la dificultad de evocar
los nombres (anomia) que ocurre en todas las personas con
la edad y que se supera con esas claves. La amnesia seman-
tica es caracteristica del comienzo de algunas atrofias focales
tempaorales (afasia fluida progresiva de tipo semantico) y de
lesiones residuales de la encefalitis herpética, mientras que en
la enfermedad de Alzheimer suele aparecer antes la amnesia
episddica que la semantica. Conforme el proceso avanza, se lle-
ga a una amnesia global, que afecta también a las habilidades
¥ los procedimientos (el paciente olvida programas motores
complejos v elementales).
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Memoria de procedimientos

Incluye la capacidad de aprender habilidades cognitivas o de com-
portamiento que se utilizan en un nivel automitico e inconsciente.
Es una memoria no declarativa, aunque su adquisicion puede ser
explicita o implicita. Precisa el funcionamiento de diversas estruc-
turas como el drea motora suplementaria, los ganglios de la base
v el cerebelo. Se ve afectada en las enfermedades degenerativas
de los ganglios basales (Parkinson, Huntington) o del cerebelo
(atrofias cerebelosas), y también con sus lesiones vasculares o de
otro tipo. Los pacientes olvidan patrones motores o cognitivos
previamente adquiridos y no pueden formar otros nuevos.

Esta memoria puede estar conservada en pacientes con
defectos de la memoria episodica. En ellos se produce la para-
doja de que aprenden habilidades sin recordar cémo las han
adquirido.

Memoria verbal y memoria visual

Ohra posible dicotomia se produce entre una memoria verbal
v otra visual. Un gjemplo del primer tipo es el aprendizaje de
una lista de palabras, v del segundo, la retencién de una figura
o dibujo (figura de Rey). El aprendizaje en la vida real implica
a menudo claves verbales y no verbales, como, por ejemplo, el
de un recorrido entre dos lugares.

La dicotomia entre memoria verbal y visual es 1itil en la clinica,
porque la verbal se ve afectada sobre todo en lesiones del ldbulo
temporal izquierdo, y la visual, en lesiones del lado derecha.

Recuperacion de los recuerdos

La recuperacion de una informacion almacenada en lamemoria
se puede hacer por un proceso de rememoragion o reconoci-
miento. Ejemplo de rememoracion es pediral paciente repetir
al cabo de un tiempo la lista de nombres que se le ha facilitado,
mientras que en el reconocimiento el paciente sefiala de entre
varias posibilidades los nombres que debe recordar de la lista
aprendida.

El reconocimiento es mas ficil que la rememoracidn, la cual
es la parte mas fragil de la memoria. Probablemente existen
mecanismos neurofisialigicos distintos para ambos procesos.
La rememoracién de unapalabra se puede facilitar dindole al
paciente claves o «pistas», que pueden ser semanticas (p. ej., la
categoria a la que pertenece —una herramienta, un mueble—,
© su uso) o fonémicas (p. ej., la primera letra o silaba de la pa-
labra).

Examen clinico basico de la memoria

La memoria inmediata dura unos 30 segundos. Es muy depen-
diente de la capacidad de atencion-concentracion. Se explora
mediante la repeticion de digitos. Es normal repetir de cinco
a nueve hacia delante y cuatro o cinco en sentido inverso,
dependiendo de la edad y del nivel de escolaridad y cultural.

La memoria de trabajo a corto plazo se explora mediante la
capacidad de aprender una lista de palabras o la direccion de
una persona y rememorarla al cabo de unos 5 minutos.

Las pruebas de memoria semantica verbal se basan en
demostrar el conocimiento del significado de las palabras, en
diferentes tareas, como las expuestas en la tabla e11.2.

La memoria semantica no verbal se relaciona con la informa-
cidn general y se interroga sobre personajes famosos, capitales
de paises muy conocidas, hechos historicos relevantes, etc.

La memoria retrograda, episédica o biogrifica, se pone a
prueba preguntando al paciente por acontecimientos personales
autobiograficos (la dltima comida, qué hizo el domingo o las
pasadas fiestas, etc.). Cada examinador tiene sus preferencias ,
puesto que estos test a la cabecera de la cama del paciente no estin
normalizados, se adaptan a cada caso segiin su edad, su nivel y
contexto cultural y sus aficiones. Las respuestas deben confron-
tarse con la informacidn de la familia para verificar su exactitud.

La evaluacion formal de la memoria se hace con objetivos
distintos segtin los casos, y eso condiciona la metodologia.
En un paciente que aqueja un problema de memoria estitico,
residual de una etiologia conocida(p. gj., traumatismo craneal),
el estudio de la memoria es, en simismo, el tinico objetivo del
examen y precisard una evaluacion normalizada. Sin embargao,
en un paciente que acude por fallos de memoria de origen des-
conocido lo principal es proceder a buscar la etiologia, por lo
que serd suficiente un examen clinico mds superficial.

Hay muchas baterias normalizadas para el examen de la
memoria, con componentes verbales y visuales.

Reaccion del paciente ante la amnesia

La reaccién psicologica de los pacientes es variable. Muchos
enfermos, tanto en el comienzo de enfermedades degenerativas
como en estados residuales, son conscientes de sus defectos y
reaccionan con frustracitn, rabia, ansiedad y depresion. Otras
veces, sobre todo en las demencias o en la encefalopatia de
Wernicke-Korsakov, los pacientes niegan sus frastornos de memo-
ria e incluso fabulan fantasias respecto desu excelente memoria.
En las amnesias de los estados ansigso-depresivos hay una
discordancia entre la angustia y preocupacion con la que el
paciente vive sus fallos de memoria v la importancia objetiva
del defecto, que es menor. Log pacientes con quejas de memo-
ria de tipo ansioso-depresivo vienen casi siempre solos a la
consulta y se desenvuelven perfectamente con un lenguaje
normal, mientras queados pacientes con alteraciones orgdnicas
de la memoria casi siefipre los lleva la familia, que es la que
los ha observade.y gsta preocupada, mientras que el paciente a
menudo los i o niega (anosognosia). Los histéricos o simu-
ladores también pueden mostrarse perfectamente sonrientes v
despreecupados ante una amnesia total (la belle indifférence).

Sf_ndrnmes amnésicos

El !iagm'}stim de un sindrome amnésico aislado requiere la
conservacién de la inteligencia global, de la atencién-concen-
tracion y del lenguaje. Pero en las demencias degenerativas
o de otro tipo, los pacientes muestran defectos no solo en la
esfera de la memoria, sino también en otras tareas cognitivas.

Las amnesias pueden clasificarse por la etiologia o la topo-
grafia de las lesiones o por la presentacién (aguda, cronica,
progresiva).

Una dicotomia clinica cliasica divide la amnesia en ante-
rograda y retrograda tomando como punto de referencia la
enfermedad o agresion cerebral. La amnesia anterdgrada es la
incapacidad de adquirir nueva informacién conservando los
recuerdos del pasado. La amnesia retrograda es la pérdidade la
memaoria de hechos antiguos de los que se tiene constancia (por
una persona allegada) que el paciente conocia previamente.
La amnesia retrégrada puede ser especifica, por ejemplo, de
predominio semdntico o autobiografico.

En la clinica, es 1itil abordar los problemas de la memoria
por su forma de presentacion (cuadro 11.2).
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CUADRD 112 Clasificacidn de las alteraciones de la memoria
por la evolucion y Ia etiologia

Agudas y transitorias

Pozconmocian fraumética

Poscomvulsion epikptica o electroshock

Peicdgena conversiva («fuga histéricas)

Peicdgena no conversiva (represion de experiencias traumaticas)
Amnesia global transitoria

Amnesia epiléptica transitoria

Por intordcaciones agudas (alcohol)

Por firmacos (benzodiazepinas de accidn rdpida)

No progresivas
«0ividos benignos del anciano.
Sindromes ansioso-depresivos

Permanentes (residuales)

Lasiones bilaterales del hipocampo (cirugia de la epilepsia, infaros,
encefalitiz herpética, anoxia cerebral, fraumatismos, encefalitiz
autoinmunes y diversos toxicos, como acido domoico, glufosinato
y amnestésicos locales en raquianestesia)

Lesiones biaterales diencefalotalamicas (encefalopatia

da Wernicke-Korsakow, infartos)

Lesiones unilatarales hipocampomamilotalimicas (defectos
salectivos de la memaoria)

Progresivas
Demencias (enfermedad de Alzheimer y ofras alicloglas),

L 4

Amnesia del desarrollo

Este problema ocurre en nifios conlesiones andxicas, casi
siempre perinatales. Los estudios con RMdetectan pérdida de
volumen de los hipocampos, los cuerpos mamilares y el tilamo
medial. Son capaces de desarrollaruna memoria semantica
normal y, sin embargo, no forman una memoria episddica
autobiogrifica, lo que da lugar a un sindrome de «saber
sin recordar». Los pacientes tienen un nivel de inteligencia
normal y no presentan problemas de integracion social. Su
memoria de trabajo v a corto plazo es normal. Repiten mucho
para facilitar el aprendizaje de materias como historia, geo-
grafia o idiomas, pero no recuerdan los acontecimientos de
su vida personal (fines de semana, vacaciones, deportes, etc.).
No suelen tener reducida la capacidad de imaginar el futuro.

Tienen muy alterado el recuerdo libre frente al reconocimiento/
familiaridad. Estos pacientes plantean dos problemas de gran
importancia: a) la construccidn de la consciencia de si mismo v
de la personalidad con una memoria biogrifica tan deficitaria, v
bjla demostracion de que la codificacion en memoria semantica
no necesita pasar necesariamente por la memoria episodica.

Amnesia psicogena

Existen tres tipos: a) la que se presenta en forma de crisis agu-
das; b) la que concierne al olvido permanente de los aconte-
cimientos traumiticos pasados, especialmente a los abusos
sexuales, v ¢J la que acompana a los estados disociativos. Se
describen a continuacién:

1. Laamnesia psicigena en crisis agudas se caracteriza
porque es folal ¥ no sigue las normas habituales en las
amnesias organicas (tabla 11.1): a) se pierde la memoria
inmediata, como es la repeticion después del explorador
de cifras, fechas, nombres o direcciones, la cual depende
basicamente del sistema de la atencidén-concentracidn y
que suele estar conservada en las amnesias organicas, y
b)se pierde completamente la memoria autobiografica
v la de sus datos personales (nombre v apellidos, lugar
de nacimiento, nombre de los padres, domicilio, etc.),
la cual esta conservada en las amnesias orgdnicas hasta
las fases avanzadas de una demencia. Unaamnesia
total, tan grave como para ignorar sunembre o datos
personales, puede observarse tras un traumatismo
craneal o un estado posconvulsivocuando los pacientes
han recuperado la conscienciagpero todavia no el acceso
a la memoria, pero ese estado solo dura unos minutos.
La amnesia psicigena aguda se inscribe, a menudo,
en el cuadro de la fuga Mistérica. Ocurre en personas
jovenes tras un contratiempo emocional. Salen de casa,
vagan por las calles y no es raro que ellas mismas se
dirtjan a los wia tes o a la policia argumentando
que se han dido v que no saben quiénes son. Otras
veces vagabundean unos dias y vuelven a casa. Un
hecho motable es la escasa ansiedad o preccupacion que
esta amnesia causa en la victima, al contrario que las
amnesias orgdnicas y las que acompafian a los estados
depresivos. Estas fugas psicogenas casi nunca duran mas
de unos dias v se inscriben en los trastomos conversivos;

» en caso contrario, se debe sospechar una simulacidn.
Una manera de distinguir a los individuos con amnesia
psicogena de la simulacion son las pruebas de eleccidn

Tabla 11.1 Diagnastico diferencial entre la lobal transitoria idiopatica y la amnesia psicogena
Edad Media (60 anos) Jovenes
Provocacion Esfuerzos, choques fisicos, estrés psiquico Solo estrés psiquico. Alteraciones

de la perzonalidad frecuentes

Actitud durante la crisis

Preocupacion, neniosismo, inquietud

Indiferencia

Capacidad de adquirir nueva informacion

Se mantiene la memoria inmediata

Se puede perder la mermoria inmediata

Datos de identidad personal

Conservados

Perdidos

Amnesia retrograda

Sigue un gradiente temporal v es parcheada

Mo sigue un gradiente termporal y es total

Duracion media

4-6 horas

Dias
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forzada («;quién era Franco, un general o un actor de
cine?»), en las que casi siempre eligen la respuesta
incorrecta.

2. Laamnesia de los acontecimientos traumaticos del
pasado o amnesia disocialiva traumidtica es motivo de
polémica. Su explicaciin psicoanalitica tradicional
pasa por el mecanismo de la represion, pero otros
autores consideran que en ella intervienen los mismos
mecanismos de olvidos, distorsion de los recuerdos v
negacidn de los acontecimientos que en otras amnesias
biograficas.

3. En otros estados disociativos los pacientes adoptan una
segunda personalidad. No estin amnésicos duranfe el
episodio en su personalidad alternativa en el que son
capaces de aprender nueva informacidn, pero no la
recuerdan cuando ouelven a su primera personalidad.

Amnesia global transitoria

Es un defecto selectivo o casi selectivo de la memoria anterd-
grada y retrograda que aparece bruscamente y dura menos
de 24 horas. Se calcula una incidencia de 3-8 casos por cada
100.000 habitantes/afio, que asciende a unos 20 casos por ca-
da 100,000 habitantes/afio por encima de 50 afios.

Etiopatogenia

Es desconocida. Ocurre en personas de mediana edad, por
encima de los 50 afios. Los desencadenantes mis frecuentes
en los hombres son estresantes fisicos, y en las mujeres, los
estresantes psiquicos. Es mas frecuente entre las personas con
migrafia. Se ha sugerido que la personalidad ansiosa y la labi-
lidad emocional predisponen a la amnesia global fransitoria
(AGT).

Muchas crisis se desencadenan por esfuerzes fisicos intensos
inhabituales, con maniobras de Valsalva o por conducir vehi-
culos de motor, montar a caballo, exdmenes médicos o cirugia
menor, coito, inmersidn en agua fria o caliente v migrafa; tam-
bién después de la toma de algunos firmacos, como triazolam,
midazolam, diazepam, digoxina o cloroquina, y por sildenafilo
o similares.

La AGT es el resultadofinal de mecanismos patogénicos
diferentes: a) un proceso neurotdxico sobre el hipocampo,
desencadenado por el estrés fisico o psiquico; b) una congestion
en el sistema venoso cerebral profundo durante la maniobra
de Valsalva (en el esfuerzo) por insuficiencia valvular veng-
yugular, v c) una depresién funcional neuronal similaral aura
de la migrafia.

En la PET o en la tomografia por emision de fotan sim-
ple (SPECT) practicadas durante la crisis se detectan focos
de hipoperfusion y otros de hiperperfusion, que pueden ser
secundarios a una alteraciéon metabdlica neuronal primaria.
La localizacion de los focos de perfusion alterada no ha sido
uniforme de unos a otros estudios, lo que puede deberse a
diferencias en la capacidad de resolucién de las técnicas o en el
tiempo transcurrido al hacer la exploracién, pero también a que
la base fisiopatologica de la amnesia sea heterogénea de unos a
otros pacientes. En la RM-DTI se observan sefiales puntiformes
anormales en el hipocampo, sobre todo en el sector CAl, que
se correlacionan bien con la clinica v con el hipometabolismo
en la PET, pero cuyo origen es incierto, pues no se comportan
como lesiones isquémicas v desaparecen en las exploraciones
sucesivas.

Clinica

El comienzo es brusco, pero a menudo imposible de precisar.
Es mads frecuente por la mafiana, no ocurre por la noche ni estd
presente al despertar. La familia se da cuenta del problema
porque el paciente pregunta cosas que debe conocer o repite las
mismas preguntas con aire sorprendido («;ya hemos comido?»,
«;a qué hemos venido aqui?», «;qué hora es?»), pero no ignora
su personalidad, no estd afisico ni groseramente confuso. Pero
si es frecuente un cierto nivel de confusidn y se manifiesta
por el tipo de preguntas que hace el paciente, casi siempre
relacionadas con el tiempo, el espacio o las personas.

Algunos pacientes son vagamente conscientes durante la
crisis de que algo va mal en su cabeza y pueden estar nerviosos,
inquietos e incluso pueden echarse a llorar, pero muy pocos
son verdaderamente conscientes de que tienen un defecto de
fijacion de la memaoria. Son frecuentes las quejas de cefalea,
niuseas y mareo, pera siempre leves. Una cefalea intensa,
vamitos o vértiga/finestabilidad deben alertar sobre la exis-
tencia de una patologia grave. Por definicién, no debe haber
otros sintomas ni signos neurolégicos. No tienen conductas
andmalas, no se muestran agresivos ni con alteraciones de la
percepcion del ambiente, aunque pueden cometer errores con
los nombres de sus familiares.

En‘plena crisis muestran cierta amnesia retragrada (par-
cheada) sobre los acontecimientos de las viltimas semanas o
meses, de los que se recuerdan algunos hechos y otros no. Pero
domina el defecto de la memoria anterograda; el paciente es
incapaz de retener cualquier informacién que se le presente.
Se han descrito casos excepcionales enllos que el defecto de la
memoria ha predominado o ha side selectivo sobre el compo-
nente seméntico, el verbal, los lugéares o las caras.

Los pacientes llevan a caboacciones complejas (vestirse, salir
de casa, conducir el cochg) que luego no recuerdan, sin aparente
dificultad para los observadores. Es posible que en ciertos casos
estas acciones complejas s¢ hayan realizado antes de empezar la
amnesia y no durante , pero el paciente no las recuerda por
el componente retrogrado de la amnesia. Cuando el paciente se
recupera, consetva la laguna amnésica del tiempo que durd la
crisis. La dwracion media es de 4 a 6 horas (limites de 2 a 12);
menos del 3% duran por debajo de 1 hora.

Diagndstico

Pm'defu'umm la exploracion neurologica estindar es normal. E1
electroencefalograma (EEG) es inespecifico. La SPECT v la PET
criticas detectan disfunciones en diferentes puntos de las redes
neurcnales que sustentan la memaria, reversibles al cabo de unos
dias o semanas. En la EM-DTI también hay alteraciones de la
sefial en el hij po que son transitorias. Las lesiones son mas
apreciables entre las 24 y las 72 horas del comienzo y se detectan
mejor con equipos de 3T, secuencias de difusion e imagenes en
planos paralelos v perpendiculares el eje del hipocampo.

El diagnastico de la AGT se debe hacer en los servicios de
urgencias, que es donde consultan en primer lugar los pacien-
tes. Entre los criterios de diagnéstico estin: a) que haya un
observador fiable de lo ocurrido; b) comprobar la amnesia
anterdgrada en la crisis; c} conservacion de la vigilancia y de
la identidad personal; d} ausencia de otros trastornos neuro-
psicolégicos o neurolégicos focales, de traumatismo o crisis
convulsiva, y ¢) una duracidén inferior a 24 horas vy superior a
1 hora. Este criterio no sirve en urgencias, pero si cuando se
hace el diagnostico retrospectivamente.
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Figura 11.1 Infarto lagunar taldmico antenior (fechabl@nes) que cursd con wn
sindrame amnésico global transitaro, pero aseciado a confusion y disfasia.

En estas condiciones no se suele encontrar una causa
isquémica o epiléptica del sindrome, vy el prondstico a lar-
go plazo es benigno. Estg sindrome rara vez es recurrente.
Cuando se repite en warias ocasiones, sobre todo si es de
breve duracion, hay que sospechar que se trate de crisis
epilépticas focales del lobulo temporal (v. mas adelante).
Otro diagnostico diferencial es la amnesia aguda psicogena
va descrita y algunos casos de amnesia aguda por lesiones
isquémicas lagunares del tilamo (fig. 11.1; v. cap. 16}, En
estos casos, casi siempre hay otros sintomas ademas de la
amnesia, como disfasia o confusion, y su duracion sobrepasa
las 24 horas.

Prondstico y tratamiento

El prondstico va relacionado con la precision del diagnos-
tico. 5i este es estricto, los pacientes no presentan mayor
riesgo vascular que los controles. La incidencia de ictus
ulteriores no es superior a la poblacién control de su edad.
Cuando los criterios de diagnéstico no se cumplen por ser
episodios no presenciados, por estar mal definidos, ser bre-
ves y repetidos o ser prolongados v asociarse con otros defec-
tos, la incidencia de epilepsia e ictus si es mayor de lo espe-
rado.

Dado su caracter autolimitado, el sindrome de la AGT no
requiere tratamiento.

Lagunas amnésicas por shocks agudos
del cerebro (conmocion traumatica, crisis epiléptica,
electroshock [terapia electroconvulsivaj)

La amnesia suele ser anterdgrada v retrégrada. El individuo
que sufre un accidente de trifico con conmocion cerebral con
frecuencia no recuerda los acontecimientos que suceden des-
pués del golpe, ni tampoco las circunstancias inmediatas pre-
vias al accidente. La duracién de la amnesia postraumatica
anterdgrada traduce bien la gravedad del traumatismo y tiene
una relacion positiva con la incidencia de secuelas orgénicas
(v. cap. 22).

En ocasiones, los pacientes sigien sus actividades en estado
amnésico. Es el caso de los deportistas (fitbol, rughy, boxeo)
que sufren, durante una competicién, un traumatismo craneal
y contimian jugande,sin recordar nada del resto del partido.

Tras una crisis convulsiva suele haber un despertar confu-
s0, CON amnesia, gran torpeza mental y suefio profundo. La
amnesia también puede seguir a una crisis epiléptica focal o
generalizadamo convulsiva.

El glectroshock produce amnesia global si se aplican elec-
trodos bilaterales y amnesia de predominio verbal si se aplican
electrodos solo sobre el hemisferio derecho. Hay una amnesia
retrdgrada de la informacién suministrada unos minutos antes
de la descarga v anterdgrada, que dura unas 4-6 horas. Tras un
tratamiento completo de 6 a 12 sesiones, log pacientes tienen
trastornos de memoria anterégrada autobiografica durante
unos 6 meses. 5i se modifican los pardmetros de estimula-
cién (shocks breves pulsados, intensidad minima adaptada
al umbral convulsivo del paciente, etc.) se reduce el efecto
AMnNEesico.

Amnesia y epilepsia

Los pacientes con epilgpsia a menudo tienen quejas de memo-
ria, sobre todo los que sufren epilepsia temporolimbica, que
son estructurasfundamentales en la memoria. Ademads, pueden
intervenir gtros factores: a) psicosociales (depresion, ansiedad,
aislamiento, privacion intelectual); b) el mimero de crisis; c) los
efectos adversos de la medicacion y de la cirugia, y d) la edad
o fagtores genéticos. Se pueden distinguir tres tipos:

1. Amnesia epiléptica transitoria (tabla 11.2). Son estados
¥ de amnesia pura por crisis epilépticas no convulsivas.

La amnesia abarca el periodo critico vy el poscritico. Se
acompafia de confusidn, automatismos v alteraciones del
lenguaje. Las crisis de amnesia epiléptica pura son una
minoria y mas frecuentes durante la vigilia. Son breves
(30-60 minutos) y repetidas (promedio 12 al ano). Estas
crisis epilépticas de amnesia comienzan en una persona
de edad media, previamente epiléptica o no. Es posible
que su base patolégica sea la esclerosis del hipocampo
adquirida en la edad adulta por isquemia o anoxia. Su
historia natural es mal conocida. Los pacientes pueden
tener fallos de memoria permanentes, que son el primer
sintoma o un sintoma precoz en la evolucién hacia una
demencia o una encefalitis limbica autoinmune. Suelen
responder bien a la medicacién.

2. Amnesia autobiogrifica aislada. Se ha descrito en
pacientes con crisis epilépticas de predominio nocturno
que suelen responder bien a la medicacion. Los pacientes
se quejan de mala memoria episddica autobiogrifica y,
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Tabla 11.2 Diagnostico diferencial entre crisis de amnesia global transitoria y crisis epiléptica con amnesia pura

Edad Media 0 avanzada Media o0 avanzada
Historia de otras crisis epilépticas Mo Posible
Duracion Larga, horas Breve, minutos

Impresion de los testigos

Advierten el fallo de la memoria

A veces ninguna

Amnesia retrograda Si

Mo

Ofros sintomas asociados

Ansiedad, inquieted, preguntas repetidas

Minguno o leves automatismos

Recurrencia Rara

Frecuente

sin embargo, puntian normal en las pruebas estindar de
memoria. La memoria semdntica personal y no personal
estd conservada. El perfil de este tipo de amnesia se
parece mucho a ciertas amnesias psicogenas.

3. Olvido acelerado. Este rasgo se comprueba en los
test apropiados. Los pacientes aprenden y retienen
inicialmente la informacion normalmente, pero la
olvidan de manera inusualmente rapida en las siguientes
SEIMANAs.

Sindromes con amnesia global permanente

Etiologia

Se observan tras lesiones bilaterales del sistema temporolimbi-
¢o (traumatismo, cirugia de la epilepsia, encefalitis herpética,
anoxia, infartos, hemorragia subaracnoidea, toxicos, enferme-
dad de Alzheimer) o diencefilicas (encefalopatia dé Wernicke-
Korsakov) o de la porcidn basal anterior del cerebro (figs. 11.2
a 11.5). Cualquier otra lesidn que interese a las conexiones entre
estas estructuras (p. gj., pilares del férnix) produce los mismos
o similares efectos. La base patologiga de algunas amnesias
residuales, por ejemplo del abuso de'cannabis o del electro-
shock, es incierta.

Figura 11.2 Lesiones bilaterales selectivas del hipocampa de arigen tixico
QUe CUrsaron con wn Sindrome amnesico grave.

Cuadro clinico

Cuando es secundaria a enfermedades agudas, se establece bien
su comienzo v se demuestra que abarca parte de la memoria
retrgrada previaa la lesion, todo el periodo de la enfermedad
aguda, v se sigué de una dificultad o incapacidad para adquirir
nueva informacion a partir de ese momento. La amnesia retré-
grada puede ser tan profunda y selectiva en el tiempo que una
madre puede recordar los acontecimientos de la vida referidos
a sus hijos mayores y desconocer los de los mas javenes. La
amnesia retrograda sigue un gradiente temporal, ¥se encuen-
tran mas afectados los acontecimientos mas recientes (ley de
Ribot). Puede predominar mis sobre unos aspectos de la memo-
ria, sea episodica o semintica o topogrifica, que sobre otros.

En lesiones selectivas temporales, las pacientes conservan
totalmente su nivel normal de inteligencia v juicio. En tanto en
cuanto la informacion que se le ofrezca para analizar o tomar
una decision se mantenga en la memoria de trabajo, el paciente
puede operar a un alto nivel, pero si se le distrae estd obligado a
reanudar la tarea. Los pacientes viven en un continuo presente.
Un ejemplo caracieﬁsﬂ es el juego de cartas. Si el paciente
consigue mantener su atencidon en el juego y va registrando las
jugadas, bien en su'memoria de trabajo o bien mediante alguna
anotacion, puedﬁuztener resultados brillantes. 5i se le distrae
estd perdido ¥ no puede continuar el juego.

En las lesiones mds extensas (infartos, encefalitis, trauma-
tismos o en la encefalopatia de Wernicke-Korsakov), el sin-
drome amnésico se acompaiia de otros defectos cognitivos
yvgonductuales. En la encefalopatia de Wernicke-Korsakov
{v.€ap. 28) coexisten lesiones talimicas y temporolimbicas, y
se encuentra una buena correlacion entre las lesiones de los
niicleos talimicos anteriores y el sindrome amnésico.

Todos los sindromes amnésicos globales agudos, en particu-
lar el de la encefalopatia de Wernicke-Korsakov, evolucionan
en diferentes etapas, v seglin en qué momento se examine al
paciente tendrd mis o menos trastornos asociados. Lo mads
habitual es que pasen de una etapa de confusion bastante gro-
sera con fabulaciones y anosognosia (ignorancia de su defecto v
euforia respecto de su verdadera situacion), a otra de desorien-
tacidn, dificultad de conducir un proceso mental hacia tareas
concretas y, finalmente, queda la amnesia mds o menos pura.

Las fabulaciones acompafian con cierta frecuencia a los trastor-
nos organicos de la memoria. A veces son transitorias, pero otras
persisten de manera prolongada o definitiva. Las fabulaciones
pueden ser espontineas o inducidas por las preguntas del explo-
rador, por ejemplo, si se le pregunta al paciente qué ha hecho
unas horas antes, v como si quisiera o necesitara cubrir el vacio
de su memoria, afirma convencido que ha estado trabajando o
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Figura 11.3 Ejemplos de las lesiones principales que producen sindmme amnésica global. A. Infartos bilaterales del hipocampa (arteriieerzbral posterior). B. Alrofia de
télama medial y de los cuerpos mamilares en |a encefalopatia de Wemicke-Karsakov. €. Lesiones bilaterales del hipocampo por encefalitis. 0. Focos de contusian femporal

con grave atrofia de las hipocampas y dilatacion venkricular pasizmaticos.

Figura 11.4 RM de un paciente con deberioro cognitiva de tipa amnésico por
probable enfermedad de Alzheimer. Hay una moderada atrofia cortical global que es
muy imporiante en ambos hipocampos y la corteza entarrinal.

de viaje o en cualquier otra actividad fantasiosa mientras que
estd en realidad hospitalizado. Algunes pacientes viven y achian
conforme a sus fabulaciones; por ejemplo, un ama de casa estando
ingresada puede crear la fabula de que el hospital es su casa y
va visitando las habitaciones de otros pacientes como si fueran la
cocina o la sala de estar, y prepara la comida, cuida de sus hijos,
etc. No esti claro si las fabulaciones espontineas son diferentes

Figura 11.5 RM de un paciente con amnesia anterbgrada diencefalica por lesiones
siméfricas (intartos lagunares, uno antiguo [fechas finas] v olro agudo [fechas
gruesas{) en ambos nicleos anteriores del tlamo.

en su fisiopatologia de las fabulaciones que tinicamente aparecen
en el interrogatorio dirigido. Durante la fase fabulatoria hay
una hipoperfusion frontal en la SPECT, lo que apoyaria que las
fantasias se deben a una falta de inhibicion de la corteza frontal.

El sindrome amnésico difiere algo segiin la lesion sea hipo-
campica o diencefilica. Asi, en pruebas de memoria diferida, el
paciente con lesidn hipocimpica reconoce que se le ha presenta-
do un material que no puede recordar, mientras que el paciente
con amnesia mamilotaldmica niega que se le haya presentado
nada. La memoria retrograda esti mas afectada en las lesiones
diencefilicas, y el patrdn temporal de los acontecimientos esta
mas desordenado (cronoataraxia).
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Las lesiones del farnix inducen amnesia anterdgrada, sobre
todo verbal si la lesidn predomina en el lado izquierdo. En lesio-
nes de los micleos del septum se han descrito estados de amnesia
con predominio sobre el contenido mas que sobre el contexto;
el paciente sabe que tiene algo que recordar, pero no sabe qué.

Diagnostico y tratamiento
El diagnistico etiolégico no suele ofrecer dudas por los anteceden-
tes. La extension de las lesiones se aprecia por neuroimagen. Las
baterias neuropsicoligicas precisan el sindrome en cada paciente.

Los pacientes necesitan desarrollar estrategias para superar
sus defectos de memoria. Esa capacidad de adaptacion es dife-
rente segiin la etiologia v la selectividad de las lesiones. Los
pacientes con sindrome de Wernicke-Korsakov o secuelas de
traumatismos, encefalitis u otras lesiones difusas graves estan
muy incapacitados, pues tienen escasa autoconsciencia del
defecto amnésico y afaden trastornos operacionales (de tipo
frontal u otros) que los incapacitan para la rehabilitacién. En
las amnesias aisladas, los pacientes son conscientes del defecto
v establecen estrategias para que la amnesia les interfiera lo
menos posible en la vida cotidiana.

Mo existe tratamiento farmacoldgico eficaz para ningiin tipo
de amnesia.

Amnesias retrogradas

Una amnesia retrgrada pura es sugestiva de psicogena. La ley
general de las amnesias orgdnicas es que sean a la vez anterg-
gradas y retrogradas. Los casos publicados de amnesia retrdgra-
da orgdnica selectiva son heterogéneos, tanto por la etiologia
(encefalitis, traumatismos craneales o infartos talamicos) como
por los contenidos y los mecanismos de recuperacion de la
memoria remota. En los pacientes con este tipo de amnesia
predomina la afectacién de la memoria autobiografica, pero
puede producirse la disociacién contraria con alteracion pre-
ferente de la memoria de los acontecimientos piiblicos o con
predominio del trastorno de la memoria semdntica general
sobre la autobiografica.

En la amnesia retrograda psicigena se puede observar la
recuperacion casi stibita ognny ripida de la memoria remaota
autobiogrifica, muchas veces a partir de un acontecimiento
nimio, pero que despierta en el paciente un recuerdo idéntico
de su pasade con una referencia cronoldgica precisa (el fend-
meno de la magdalena de Proust). Es motivo de debate si una
recuperacion asi de ripida se puede dar en amnesias retrogra=
das organicas, en las que, de ordinario, la laguna amnésica se
va reduciendo paulatinamente y no de esa manera espectacular.

Quejas subjetivas de memoria

Las quejas de mala memoria son casi universales a partir de
los 50-60 anos. Muchas personas consultan temerosas de sufrir
una enfermedad de Alzheimer por lo que son, en realidad,
los pequefios despistes fisiologicos dependientes de fallos de
la atencion (donde se han dejado las gafas o las llaves) o por
la dificultad para encontrar los nombres propios de personas
conocidas.

Con mucha frecuencia esos fallos de atencidn se asocian con
sintomas de ansiedad o depresidn.

Muchos de los pacientes ansicso-depresivos tienen tendencia
al negativismo durante la evaluacién («no sabré hacer la pruebas,
«todo lo haré mal»), pero su resultado se aproxima al normal.

Amnesia senil benigna y deterioro cognitivo leve

El declinar de la memoria es comiin en las personas mayores,
pero no estd bien establecido cudles son sus caracteristicas y en
qué medida es un fendmeno propio del envejecimiento o un
sintoma de una enfermedad degenerativa cerebral. Su base pato-
logica puede ser el depdsito de proteina tau en el hipocampo,
que se incrementa con la edad sin acompanarse de otras lesiones.

El defecto mis tipico consiste en una dificultad para rememo-
rar (o recuperar) hechos pasados recientes y para fijar los detalles
de acontecimientos nuevos, mientras que se conserva la memoria
alargo plazo (autobiografica remota, implicita v semantica). En
muchos casos acceden a los recuerdos si se les da una clave. Este
tipo de dificultad para acceder al baiil'de los recuerdos se considera
fisiologica («amnesia benigna relacionada con la edad»), pero no
siempre es ficil de distinguir este trastorno del comienzo de la
amnesia p iva de una enfermedad degenerativa.

El resultado de las pruebas neuropsicologicas es determi-
nante para sospechar que los fallos benignos no lo son y prelu-
dian una demeneia. 5i el paciente puntia normalmente en los
test de memaoria (quejas subjetivas sin deterioro objetivo), la
mayoriade los pacientes no tendrin demencia en los siguientes
3-5 anos (alto valor predictivo negativo). Por el contrario, si
el resultado es bajo en las pruebas objetivas de memoria y
alun mads si presentan anomalias en otras pruebas, como las
de fluencia verbal por categorias, orientacién visuoespacial o
praxias constructivas (p. ej., test del reloj), lo gque se denomina
deterioro cognitivo leve (v. cap. 26), el riesgo de demencia es
elevado en los siguientes afos. El deterioro cognitive de tipo
amnésico autobiogrifico es el que mas predice la enfermedad
de Alzheimer. Alcanzada la fase dedemencia, la amnesia solo
s un sintoma mas, aunque obligado, dentro del trastorno com-
plejo de funciones intelectualés que presentan los pacientes.

Alteraciones dg'lenguaie y del habla

El lenguaje es un.codigo de sonidos o grificos que sirven para
la comunicacionde las ideas. El cerebro humano estd muy evo-
lucionado anatémicamente para ser capaz de soportar el desa-
rrollo de un lenguaje complejo. Cada grupo cultural tiene el
suyo, ¥ hay miles de lenguajes diferentes en la especie humana.

EFlenguaje tiene tres componentes principales: fonologia,
Ei?axis v semantica. El proceso fonoldgico analiza los soni-

constituyentes de las palabras. La sintaxis se refiere a los
aspectos gramaticales del lenguaje, por ejemplo el orden de las
palabras en la frase v su relacién mediante particulas. Semén-
tica es el significado referencial de las palabras. A estos tres
componentes esenciales hay que afiadir los de la articulacion y
la prosodia. Los defectos fonolagicos y semanticos se encuen-
tran en las palabras aisladas, y los sinticticos, en las frases.

El lenguaje se expresa a través de grificos, la escritura, v
de sonidos, el habla. Las alteraciones adquiridas del lenguaje
por una lesion cerebral son las afasias. La pérdida de la escri-
tura es la agrafia, y la de la lectura, la alexia. La incapacidad o
dificultad de emitir el lenguaje son las alteraciones del habla.

Alteraciones del habla

Afectan a la emision v articulacion de los sonidos. Se denomi-
nan disartrias y disfonias, y se deben a una larga serie de tras-
tornos neurolégicos (centrales y periféricos) v no neurologicos
(del aparato de fonacién). La ausencia del habla es el mutismo.
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Mutismo

El lenguaje puede estar o no preservado en una situacion de
mutismo. Un paciente que no habla pero que comprende y
ejecuta érdenes de cierta complejidad v es capaz de escribir no
estard afisico sino mudo o andrtrico (video 11.1).

Mutismo primario y mutismo adquirido

El mutismo puede ser primario o secundario (adquirido). EI
mutismo primario se debe a una deficiencia en la adquisicién
del habla, como es el caso de los sordos de nacimiento, que son,
ademads, mudos si no reciben reeducacion. Algunos deficientes
mentales profundos nunca llegan a adquirir el habla y solo
emiten grufidos.

El mutismo adquirido puede ocurrir con o sin afasia. Es el
caso de todas las lesiones motoras /paréticas, sean centrales o
periféricas. El paciente se comunica de otra manera, por sefias o
indicando las letras /palabras o mediante pantomimas o gestos de
afirmaciones y negaciones o manejando un sintetizador de voz.

Mutismo y afasia global

El mutismo combinado con afasia ocurre en las lesiones muy
extensas v agudas en el hemisferio izquierdo. En estos casos,
los pacientes no hablan v no dan muestras de comprender nada
ni intentan comunicarse de otra manera. En sentido estricto, no
se puede decir en una primera aproximacion si estan afisicos,
puesto que no emiten un lenguaje que se pueda analizar. Se
infiere que estin afisicos cuando se comprueba que ng res-
ponden ni ejecutan ninguna orden.

Mutismo acinético

Es una situacién de falta de iniciativa del pacienté para el habla
v el movimiento. El paciente permanece despierto, aunque su
nivel de vigilancia puede oscilar. Es preciso estimularlo enér-
gicamente para conseguir que emita alguna palabra o mueva
las extremidades. Se observa en lesiones, en general bilaterales,
de las dreas cingulares y el tilamo.

Mutismo en otras lesiones cerebrales

Ohras lesiones agudas graves del hemisferio cerebral izquier-
do, sea de la corteza fromtal o del tilamo o del drea motora
suplementaria, producen tendencia al mutismo, sin llegar al
caso extremo anterior. El lenguaje es escaso, contestan con
monosilabos, hacen frases laconicas v espaciadas. Esa falta de
produccian werbal se observa en los pacientes con sindrome
frontal de tipo apdtico v en las afasias progresivas degenera-
tivas por lesidn frontal, a menudo acompanadas de ecolalia.

Un estado de mutismo ocurre en los nifios operados de tumo-
res de la fosa posterior y recibe el nombre de mutismo cerebeloso.
Se observa en alrededor del 25% de los nifios ras intervenciones
por tumores de fosa posterior, especialmente meduloblastomas
v sobre todo si infiltran el tronco cerebral. Se atribuye a la dias-
quisis de las dreas corticales, especialmente frontales, por la
lesién del tracto cerebelotalamocortical. Los nifios estin des-
piertos, pero no hablan y pueden tener, en la evolucién, signos
de otros trastornos de memoria y cognitivos. En las formas mas
leves la recuperacién es completa, a veces con ligera disartria
residual, pero en otros casos quedan secuelas cognitivas.

Tras la seccidn del cuerpo calloso comao cirugia paliativa de
algunos casos de epilepsia farmacorresistente, también puede
haber una fase de mutismo que tiende a remitir lo mismo que
los sintomas y signos de desconexion del cuerpo calloso.

En el estado vegetativo, los pacientes pueden grufir o emitir
sonidos o alguna vocalizacion elemental, pero no una frase con
sentido, aunque se los incite repetidamente a ello.

El mutismo es frecuente en los pacientes con parilisis bul-
bar por enfermedad de las motoneuronas (esclerosis lateral
amiotrdfica) y mas raro en los pacientes con parilisis seudo-
bulbar por lesiones bilaterales de la via corticobulbar o en
estados muy avanzados de los sindromes parkinsonianos.
En algunos parkinsonismos, la afectacion del habla puede
ser relativamente precoz. Pueden emitir frases automaticas
durante el suefio cuando en vigilia casi no vocalizan volun-
tariamente. La escasa produeeién verbal voluntaria coexiste,
paraddjicamente, con la repeticion automitica de silabas o
palabras (palilalia).

Disartrias

Se deben a defectos en la articulacion o modulacion de la
palabra por trastornos de la via corticobulbar, de los sistemas
extrapiramidales & del cerebelo. Si la disartria es leve, no hay,
habitualmente, problemas para distinguirla de los defectos
del lenguaje (afasias). Cuando es muy intensa y hace el habla
casi ininteligible, se distingue una disartria de una afasia por
la censervacion de la comprension y de la escritura. En la
mayoria de los pacientes con disartria, comaylos parkinso-
nianos, cerebelosos o seudobulbares, el examen fisico de la
lengua y de la boca, incluso de la faringe y laringe, no detecta
anomalias importantes. En los pacientes distonicos se aprecian
movimientos reptantes de la lengua, yv&n la enfermedad de las
matoneuronas la lengua aparece atrdfica v con fasciculaciones.

Cuando la disartria es manifiesta, un observador entrenado
puede atribuirla a un tipo determinado de lesidn cerebral con
solo escuchar unas palabras.al paciente:

= Lesiones unilaterales de la via motora corticobulbar
(piramidales). La disartria es moderada, con mala

pronunciacion de las consonantes v de las palabras largas;
si la lesion es tal izquierda, se puede asociar a apraxia
bucolingual. ¥a apraxia bucolingual es la dificultad de

hacer gestos a la orden con la lengua v la boca sin que
exista una parilisis que las justifique.

= Lesiones bilaterales de la via motora corticobulbar
(estados lagunares, esclerosis miiltiple o enfermedades
degenerativas). La disartria es mads intensa, se

puede llegar casi al mutismo vy se asocia con disfagia
{atragantamientos) e incontinencia emocional (risa y
llanto espasmadicos); este conjunto se denomina paralisis
seudobulbar (v. cap. 3, fig. 3.2).

= [esiones de los ganglios basales (enfermedades
extrapiramidales). En los sindromes parkinsonianos,
la disartria es microfonica, mondtona, sin entonacion
{disprosodia); a veces los afectados tropiezan en las
primeras silabas o las repiten (palilalia), y luego se
aceleran (taquifemia). El habla es también hipofénica
por la escasa fuerza de expulsion del aire, y se convierte
casi en un cuchicheo. Los pacientes con movimientos
anormales de la lengua y la boca, sobre todo de tipo
coreico o disténico, pueden estar completamente
incapacitados para hablar por la tormenta de movimientos
anormales que les desencadena cualquier intento de
hacerlo. En formas menos graves, los movimientos
pardsitos les interrumpen el habla, que es trabajosa v mal
modulada.



Printed by: brandtjulio@gmail.com. Printing is for personal, private use only. No part of this book may be

reproduced or transmitted without publisher's prior permission. Violators will be prosecuted.

192 caAPiTULD - 11

Trastornos de las funciones cerebrales superiores

= Lesiones cerebelosas. La disartria se parece al habla de
los borrachos, lenta, separando las silabas y explosiva en
algunas de ellas (voz escandida).

Disfonias

Son los trastornos del habla por lesiones laringeas como la
ronquera de una laringitis aguda o crénica (fumadores). La
paralisis de una cuerda vocal produce la voz bitonal. La para-
lisis de las dos cuerdas vocales en abduccidn provoca una voz
cuchicheada e incapacidad para toser; en aduccidn se produce
estridor. Algunos pacientes con un trastorno conversivo o mal
intencionados pasan horas o dias hablando en un cuchicheo,
pero se les reconoce porque pueden toser.

Las lesiones neuroldgicas que producen una parilisis larin-
gea también dan lugar a disfagia por parilisis de la deglucién
v el paciente, ademads de la voz gangosa y débil, tiene reflujo
nasal de los liquidos, babeo, dificultad para toser y expulsar las
flemas, y para masticar. Es el caso de la miastenia y sindromes
miasténicos, botulismo, miopatias, esclerosis lateral amiotréfica
v sindrome de Guillain-Barré. Los pacientes miasténicos cuan-
do se fatigan pueden llegar a apagar la voz completamente,
pero la recuperan ida si descansan. En la disforia espisticn
el paciente habla como si lo estuvieran estrangulando. La voz
oscila espontineamente de frase a frase o de palabra a palabra,
entre un pitido, un ronquido y el tono relajado normal. Se
observa asociada o no con otros sindromes extrapiramidales o
piramidales, sean idiopaticos (como el torticolis espasmodico)
o degenerativos (enfermedades de las motoneuronas).

Disprosodia

Es la pérdida de la melodia del lenguaje, que carece de las
inflexiones o énfasis normales v se vuelve mondtono o como
una cantinela o se parece al de los nifios nos. La prosodia
es una facultad que depende del funcionamiento de muchas
dreas de ambos hemisferios, ganglios basales y cerebelo. Se
considera que las principales asientan en el hemisferio derecho.

La prosodia es muy importante en la comunicacidn inter-
perscnal. Una frase puede cambiar completamente de sentido
dependiendo de la entonagitn con que se diga. Una broma o
ironia leve se pueden convertir en una ofensa.

En el lenguaje médico es a veces mas importante cime cuenta
el paciente su historia que esta en si misma. El tono de la voz,
la emocion que el paciente pone en las frases, etc., pueden ser
decisivos para walorar sus quejas. Ala inversa, el médico debe
tener sumo cuidado no solo en el contenido, sino en la forma
en que habla con su paciente para no resultar paternalista o
agresivo o displicente, o simplemente incomprensibles

La prosodia tiene una doble via: expresiva (el paciente no
entona su lenguaje espontaneo ni es capaz de cambiarlo o
imitar otra prosodia) y receptiva (el paciente ho percibe los
matices de la entonacién del lenguaje del observador). En las
lesiones cerebrales se pueden ver alteraciones preferentes de
uno u otro componente de la prosodia.

Ecolalia y palilalia

Ecolalia es repetir lo que ha dicho el examinador. Lo més fre-
cuente es que repita la pregunta que se le hace o al menos
alguna de las palabras finales, en general en un tonillo carac-
teristico. Palilalia es la repeticidn por parte del paciente de sus
propias palabras. Ambas se observan en los mismos procesos

patoldgicos, en general antes la ecolalia que la palilalia. Su pre-
sencia indica con seguridad una alteracidn del estado mental o
del lenguaje del paciente.

La ecolalia se observa en todas las variedades de afasia trans-
cortical. Es muy caracteristica de las lesiones de los circuitos
frontales corticosubcorticales por enfermedades degenerativas
o de otro tipo. En cierta forma, indica la adhesion del paciente
alos estimulos ambientales. No es raro que coexistan con per-
severaciones de las ideas.

Tartamudeo

Es un trastorno del ritmo del hablas No es un trastorno pura-
mente motor del lenguaje, puesto que se ve influido o modifi-
cado por elementos lingiiisticos.

El paciente duda al empezar la primera silaba o hace esfuer-
zos sin éxito para pronunciarla o la alarga més de lo debido o
la repite varias veces antes de continuar, lo que puede ocurrir
a mas velocidad de lo normal, incluso explosivamente. Este
ciclo se repite de forma variable durante la conversacion, que
se hace lentay frabajosa. Los esfuerzos para hablar se pueden
acompafiar de movimientos como parpadeos, tics faciales o
protrusiones involuntarias de la lengua, lo que contribuye aiin
miésal embarazo social del tartamudo.

Puede ser congénito o adquirido. El congénite comienza
con la adquisicion del lenguaje. Sus bases anatomofisiologicas
son mal conocidas. Los estudios de neuroimagen funcional y
de EM-DTI sugieren una conectividad anarmal entre las dreas
corticales v subcorticales implicadas en la seleccion, inicia-
cién y ejecucidn de las secuencias mptoras necesarias para la
fluidez verbal. Estos pacientes pueden cantar perfectamente
v se benefician de las técnicas de reeducacion, sobre todo si
se inician antes de los 4 afios El tartamudeo adquirido en el
adulto por lesiones de las areas del lenguaje o de los ganglios
basales suele ser parcialy

Afasias (ublaei)s)

Son las alteraciones del lenguaje v siempre se deben a lesiones
adquiridas del cerebro. El lenguaje es el vehiculo del pensa-
miento. Ein pensamiento desestructurado da lugar a un lengua-
je angrmal, como en los psicéticos esquizofrénicos, que pueden
temer apariencia de afdsicos por su lenguaje incoherente, logo-
rrE.:n, usando palabras extrafias o neoclogismos. Los pacien-
tes en estado de delirio agudo pueden producir un lenguaje
incomprensible, pero tanto unos como otros presentan otros
sintomas como alteraciones de la atencién o de la vigilancia,
alucinaciones, agitacidn, etc., que permiten su diagndstico.
Las afasias se asocian casi siempre con trastornos de las otras
funciones del lenguaje escrito (agrafia) v de la lectura (alexia).
El codigo de la escritura se altera tanto si es de base auditiva-
fonolégica, caso de las lenguas occidentales, como si se basa
en ideogramas, caso de las lenguas orientales. Los pacientes
afdsicos tienen afectadas todas sus capacidades de comunica-
cién lingiiistica, sea verbal o gestual, por lo que también estin
afisicos en otros codigos que pudieran conocer (morse, gestos de
los sordomudos). Las bases anatomicas del lenguaje de signos
de los sordomudos son similares a las del lenguaje hablado,
aunque tenga sus propias estructuras lingiiisticas basadas en
las sefiales de las manos y del movimiento de los labios, la cara
v del cuerpo. La afasia en personas bilingiies o poliglotas es
sumamente variable en sus caracteristicas y en su evolucion.
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Organizacion normal del lenguaje

El hemisferio cerebral izquierdo es el asiento anatomofuncional
principal del lenguaje para la inmensa mayoria de las personas
diestras, e incluso para el 70% de los zurdos. Los hemisferios
derecho e izquierdo tienen funciones distintas, aungue con los
medios actuales no se puedan demostrar diferencias anatémi-
cas e histologicas entre ellos, salvo la asimetria que en el plano
temporal se aprecia entre el lado derecho y el izquierdo, este
tiltimo més desarrollado y correspondiente al drea de Wernicke.

Se puede inferir, empiricamente, que la organizacion del len-
guaje sigue unas vias anatomicas elementales para los aspectos
basicos de la comprensién v emision del lenguaje. La recepcidn
de los sonidos se hace en el area auditiva primaria bilateral-
mente (circunvolucion temporal superior), y su descodificacion,
en términos lingiiisticos, en la porcién posterior de la corteza
temporal izquierda (drea de Wernicke), que da acceso a otras
muchas dreas o redes corticales que asignan un significado a
las palabras. Tanto para la repeticitn como para la produccidn
de un lenguaje espontineo, la informacidn debe pasarala
region frontal inferior izquierda (area de Broca) a través del
fasciculo arcuato, implicada basicamente en la produccién
del lenguaje, aunque se sabe que esta drea interviene en otras
muchas funciones, entre ellas la comprension de las acciones
de otras personas (sistema de las neuronas «en espejo»). Para
la produccion de la escritura, la informacién generada en el
drea de Wernicke v zonas asociativas proximas debe alcanzar el
drea motora de la mano dominante y, opcionalmente, de la otra.
La lectura implica que la percepcidn del drea visual primaria
(bilateral) pase a otras dreas asociativas parietooccipitales para
el reconocimiento de las palabras y las frases, muy en especial
el giro fusiforme izquierdo, donde hay una estacion clave en el
reconocimiento de las palabras, v alcanee el giro angular que
sirve de estacion intermodal con la informacion lingiiistica
auditiva.

Los estudios mediante EM fungional (RMf) y RM-DTI han
permitido avanzar en el conocimiento de las redes corticosub-
corticales que sustentan el lenguaje. Asi, se ha podido definir
una corriente dorsal que soporta sobre todo los aspectos fono-
légicos (sensitivo-motores) que predomina en el hemisferio
dominante y otra ventral para los aspectos seminticos (bilate-
ral). Esas mismas técnicas de imagen aplicadas a los pacientes
afdsicos permitiran correlacionar mejor las desconexiones entre
las dreas corticales y los defectos del lenguaije.

En el lenguaje ordinario hay diferentes componentes. La
relacidn directa entre un simbolo y su referente especifigo se
conoce como asociacion denofativa. Este es el aspecto alterado
invariablemente en la afasia por lesiones del hemisferio izquier-
do. No obstante, en la vida ordinaria hay que apreciar y com-
prender muchas mis caracteristicas de las palabras o frases,
como son sus significados abstractos, figurativos o expresivos.
Estos aspecios connotativos son esenciales en el significado global
del lenguaje y, probablemente, son funcién principal del hemis-
ferio derecho. Entonaciones o énfasis distintos que cambian el
sentido de una frase, las frases o palabras de doble sentido,
paradojas, frases inacabadas, metiforas y otras sutilezas del
lenguaje son funciones que se atribuyen al hemisferio derecho,
mas apto para tareas holisticas-sintéticas que analiticas.

Los aspectos antes comentados se refieren al lenguaje que
utilizamos para comunicarnos con el exterior. Pero no se sabe
cimo se procesa el lenguaje interno. Cuando cerramos los
0jos ¥ nos abstraemos, pensamos fluidamente en un idioma.

CUADRO 113 Elementos semiolégicos del lenguaje atasico
apreciables en el habla espontanea

Defectos de articulacion y prosodia

Pérdida de la fluencia con frases més cortas y menos frases
por minuto. Lenguaje trabajoso, mal modulado y mondtono

Automatismos

Pueden ser de frases o palabras sin sentido, o bien exclamacionas
del lenguaje ordinario repetidas esterectipadamente o
palabras-frases del examinador (ecolalia)

Alteracion de la estructura semantica

Dificultad para encontrar la pala cuada. Parafasias
semanticas (la palabra buscada se sustituye por circunloquios,
frases hechas, descripciones de su uso o cualidad, o pantomima).
Las parafasias pueden estar relacionadas con el significado de la
palabra omitida o sar neclogismos

El defecto semantico ser especifico (para ciertas categorias)
En las pruebas nominacion, el paciente no mejora con claves
fonémicas o s ticas

Alteraci de la estructura fonémica

Paraf. fonémicas, errores en la seleccion y el orden
de nemas (slabas)
aciones en la estructura sintactica > .

Agramatismo v
Jy

Pensamiento y lenguaje son inseparables, pero solo podemos
conocer el primero a través del segundo. ;Puede tener lugar ese
razonamiento interno sin activacion de las dreas del lenguaije
explicito? Dado que su iniciacién y desarrollo es independiente,
en gran parte al menos, de estimulos directos inmediatos visua-
les o verbales, podria genérarse sin la participacion de ningiin
drea cerebral de p iento sensorial ni motor. Este lenguaje
interno, no verbalizade, seria el equivalente a la rememoracién
visual o auditiva hechas con los ojos cerrados y en silencio, y
en las cuales sible que no participen las dreas sensoriales
primarias, pero si las de la memoria, sobre todo episadica. Es
posible.que la base anatomofisioldgica de esas funciones sea
la wred neural por defecto» que aparece activa cuando estamos
aparentemente en reposo mental, pero con clara consciencia de
n‘nsm:us mismos.

Examen clinico del lenguaje

Es una de las partes mas dificiles del examen neurolégico. La
amplitud y complejidad de la exploracion del lenguaje varia
en funcion del contexto clinico. En una situacion aguda de
diagndstico de un paciente con ictus o con un proceso expan-
sivo, el examen se limitard a pruebas sencillas a la cabecera de
la cama (cuadro 11.3). En una consulta especializada o ante un
paciente que requiere un tratamiento rehabilitador especifico
de su afasia, la exploracién serd muy meticulosa y extensa. La
mas conocida de las baterias de examen es el test de Boston,
del que hay una versién espafiola.

Escuchando el lenguaje espontineo del paciente o la manera
en que describe una fotografia o un dibujo, se pueden identi-
ficar la mayoria de los elementos fundamentales del lenguaje
afasico, como la falta de fluidez, la anomia v las parafasias
(cuadro 11.4). Ademas, se pueden apreciar la entonacion y las
dificultades de fonacidn o pronunciacidon. En algunos pacientes
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CUADRO 114 Guia para el examen clinico elemental del lenguaje

Lenguaje espontaneo

Se pide al paciente que cuente algo que le sea familiar (su frabajo,
las fiestas de su pueblo, sus aficiones, el motivo de su consulta).

Se le presenta luego una escena o fotografia (similar a la clasica del
«robo de las galletas«) v se le anima a que la describa. En esta parte
del examen se deben apreciar los elementos esenciales del lenguaje
afisico: la existencia de parafasias (sustituciones de letras, silabas o
palabras), la fluidez o no del lenguaje, v la anomia, o dificultad para
encontrar la palabra adecuada, que se sustituye por circunlogquics
(=850 que sirve para cortar- an lugar de cuchillo) o palabras comaodin,
COMO =COSaAn, =@50w, «Cachamo- 0 «frasto-. También se aprecian en
este momento la modulacidn y entonacidn del lenguaje
Comprension

Debe apreciarse la comprension de palabras y frases. La pérdida

de la comprension de palabras puede ser por defecto perceptivo,

en cuyo caso el paciente las repite mal (gin gque haya defecto

de articulacidn), o puede ser por defecto semantico, de su
significado. Para valorar la compransidn de frases, se usan drdenes
prograsivamente mas complejas, como en la prueba de los tres
papeles de diferente tamano (o tres monedas de diferente valor).
Una orden: «Deme el papel grande=. Dos drdenas: -Deme el papeal
pequedo y coja usted el grandes-. Tres Grdenes: «Dame el papal
mediano, ponga el pequano en el suelo y quédese el grande-

Sa ancta el nivel que alcanza el pacienta

Si la prueba hace intervenir en la respuesta al temitorio bucal (abrir la
boca, sacar la lengua, cerrar los ojos y sacar la kengua), el resultado
puede ser peor por apraxia bucofacial

D& la mizma manera, = introducimos en la orden elementos ‘
corporales o de lado (=tbquese la oreja derecha con el dedoindice
izquierdo= o bien «coja el papel grande con la mano der

y deme con la izquierda & pequeio-) s8 pusden detectar
autotopoagnosia o una desorientacion darachafwh} un
defecto de comprension

Denominacion

Utilizar objetos comunes como el reloj, las gafas, la alianza, la
pluma, la lampara, etc. El reloj y las gaf n para denominar sus

partes an més detalle (manillas, correa o pdlsera, cristales, patillas)

Repeticion

Palabras faciles (~=mamé-, -per

sConStiluciine sragimianios es faciles («hace buen tiempo

esta mafana-) y dificiles , ni No, ni peros -asamblea

constituyente de emplesarios auténomoss)

Lectura

De letras v de ras faciles o dificiles. Después de drdenas

sencillas (~cier ojos=, «deme la manc=). Por dltimo, de frases o

un texto del penddico (se debe comprobar la compransion de lo

Escritura

Espontanea y al dictado de palabras sencillas o de lrasas;nmpleias
) |

=gato-) y dificiles (-locomaotora-,

afisicos, el lenguaje se reduce a estereotipias simples, en las que
solo repiten continuamente algunas silabas o palabras, aunque
pueden decir frases completas automaticamente (video 11.2).
Estos automatismos fluyen facilmente dentro de un lenguaje
por lo demés muy pobre o dificultoso. El agramatismo consiste
en la pérdida de las particulas gramaticales o de los iempos
verbales, por lo que el lenguaje se simplifica (telegrafico).

En la historia de todo paciente afisico debe hacerse hin-
capié, muchas veces con la ayuda de la familia, en su nivel
cultural y capacidades lingiiisticas previos, conocimiento de

otros idiomas, dominancia hemisférica, historia familiar de
zurderia, asi como cualquier otro sintoma asociado.

Clasificacion y clinica

La complejidad de las afasias desafia cualquier intento de
clasificacién. Muchos enfermos no encajan en los esquemas
habituales. Las ideas y clasificaciones més en uso estin ses-
gadas por proceder de las lesiones agudas vasculares del cere-
bro, que afectan predominante y simultineamente a ciertas
dreas anatdmicas, por lo que tienden a reproducir sindromes
similares. También influyen mucho las particularidades de la
lengua y de la literatura neuroldgiea inglesas. Muchas de las
actuales ideas no son aplicables a idiomas con obra estructura, y
los elementos fundamentales de la desintegracion del lenguaije,
aplicables a todas las lenguas, atin estin por definir.

La subdivisién clasica de las afasias se realiza en fun-
cidn de la fluidez y de'la capacidad de comprension y repe-
ticion (fig. e11.4). Una clasificacion mds detallada de las afasias
que se reproduce con ligeras variaciones por todos los autores
¥ que tiene su fundamento en los sindromes observables tras
ictus cerébrales figura en la tabla 11.3. Esta clasificacion es
aplicable a las afasias por lesiones preferentemente corticales.
Las lesiones subcorticales (estriadas o talamicas) dan lugar
a afasias que no se ajustan a ninglin tipo de la clasificacion
precedente. En esos casos se suelen combinar elementos de
uno ¥ otro sindrome afdsico clasico.

El primer paso en el diagndstico es identificar los tres ele-
mentos semioldgicos bdsicos que permiten afirmar que un
paciente tiene una afasia:

1. Errores del lenguaje o parafasias (sustitucion de silabas o
palabras por otras).
2. Dificultad para encontrar la palabra adecuada o anomia.
3. Dificultad en la comprension y en la repeticion.
El segundo paso Ese:l-’e la localizacion, al menos aproxima-
da, de la lesién enfuncion del cuadro clinico.
Los tipos Princ’iﬁle's de afasia son los siguientes:

= Afasia total o global. El paciente estd mudo, no obedece
ordenes sencillas v suele estar hemipléjico por una extensa
lesidn del hemisferio cerebral izquierdo (hematoma o
infarto del territorio de la arteria cerebral media).

= Afasiano fluida de tipo Broca. Cursa con grave afectacion
del lenguaje espontineo, de la denominacidn y repeticién,
pero la comprension esta relativamente conservada y
se asocia a paresia faciobraquial v apraxia bucolingual,
pues la lesion es anterior en la regidn frontal. El lenguaje
espontineo es escaso, las frases son cortas v agramaticales,
la pronunciacién es dificultosa, y la entonacion es
inadecuada. La apraxia del habla y el agramatismo son los
elementos bisicos de este tipo de afasia. Algunos pacientes
con un lenguaje muy pobre y trabajoso emiten con toda
facilidad frases hechas de uso social comiin. En algunos
casos, el lenguaje espontineo se reduce a palabras sueltas
o estereotipias simples. El famoso primer paciente de
Broca solo emitia una silaba, «tan». La comprensidon de las
frases gramaticalmente complejas suele estar reducida y
la lectura también esta alterada. El paciente hace muchas
parafasias literales o fonémicas que suele identificar, pero,
a menudo, hace otra parafasia cuando intenta rectificar
o repetir la palabra correcta que le ofrece el examinador.
A pesar de todas esas dificultades expresivas, los
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Alteraciones del lenguaje v del habla 195
Tabla 11.3 Variedades clinicas de afasia
Fluencia Mala Buena Intermedia-buena | Mala Buena Mala Buena Buena
Contenido Bueno Malo Bueno Bueno Malo Malo Bueno Bueno
Comprension Palabras Mala FPalabras y Palabras Mala Mala Buena Buena
vy frases frases sencillas y frases
sencillas sancillas
Repeticidn Mala, Mala, jerga Mala Buena Buena ATM: Buena Buena
no fluida fluida :
global” mala
Denominacion | Peor para Peor para Intermedia-buena | Intermedia- Mala Mala Peor para Mala con
verbos sustantivos buena sustantivos | estimulo
visual
Escritura Mala Mala Puede Puede MaT! Mala Puede Buena
CONSenvarse CONSENVArse CONServarse
Lectura Mala Mala Puede Puede Mala Mala Puede Mala
CONSenvarse CONSENArse CONSernvarse
Signos Debilidad Dificit del Mala memaria Abulia o apatia | Deficit Hemiplgjia | Minguno Hemianopsia
asociados del brazo campo visual de trabajo del derecha o leves " derecha
deracho; superior campo (residugles)
apraxia visual -
del habla derecho o’
Localizacion Corteza Corteza Controverida: Temitorio limite | Territorio | Global: "l | Variable Corteza
de la lezion frontal temporal normalmente, entra [2 ACM limite areas. & occipital
posteroinferior | posterosuperior | g yiaACA o la entre la grandes, y esplenio
& insula izguierda -amarginal corneza frontal  |ACMy inclaidas izquierdo
izquierda fasciculo media la ACF o A cortezas
arcuato izquierda el talarnay, | frontal,
l izquierdo (&rea motora izquierdo | temporal
suplementaria) I) o parietal
izquierda;
v N/ ATM:
= territanios
o’ limites
/ > entre la
> v ACM-ACA
# yla
‘ ACM-ACP
* " od izquierda
Eticlogia ma Ictus de la Ictus de la Ictus de parl! Ictus de la Ictus di lctus de Lesion Ictus de
frecuenta rama supenor | rama inferior dela ACIo la ACA la &l o la ACI variable la ACP
de la ACM de la ACM inferioerde [a izquierda la rama izquierda o izquierda
izquierda izquierda Awizquigrda talamica | demencia
) v de la
Fy ACP
izquierda

ACA, arteria cersbral anterior; ACI, atena carotides intarmna; ACM, arteria cersioral media; ACFP anenia cerebral postenion; AT, afasia transcortical mixta; TCM, afasia ranscortical

motora; TCE, afasia ranscortical sansitiva.

pacientes suelen conseguir una comunicacion socialmente

aceptable para sus necesidades basicas. La explicacién
fisiopatoldgica de este tipo de afasia es motivo de debate,

porque el nombre de Broca se usa para denominar tanto un
tipo de afasia como un drea anatomica. Es posible que si se
reduce el drea de Broca al opérculo frontal {(dreas 44 v 45 de

Brodmann o cortezas premotora y precentral adyacentes)
el defecto resultante de su lesién sea solo la «apraxia de la

palabra», mientras que para producir la afasia de Broca las

lesiones tienen que ser mas extensas (subcorticales).

Afasia fluida de tipo Wemicke y sus variedades. Pueden
asociarse a hemianopsia (por lesion de las radiaciones
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dpticas), va que se deben a lesiones mas posteriores en
el lébulo temporal (circunvolucién temporal superior y
dreas advacentes irrigadas por la division inferior de la
arteria cerebral media). Los pacientes hablan fluidamente
v con buena entonacién, aunque el lenguaje tenga escaso
sentido. Algunos de estos pacientes afasicos hacen
parafasias continuas (jergafasia), son ignorantes de su
defecto (anosognosia) y parlotean continuamente sin
sentido (video 11.3). La mayoria de ellos tienen graves
defectos de comprension, y esto puede explicar que
ignoren su propia jerga. Una posible interpretacion de
la afasia de Wernicke es la pérdida de la capacidad
de inhibicién léxica, de manera que ¢l paciente no puede
seleccionar las palabras adecuadas, que se activan
de forma atropellada.

= Afasia de conduccidn. Se caracteriza por ser
relativamente fluida con abundantes parafasias fonémicas,
buena comprensicn y mala repeticidn. La denominacion
estd contaminada por las parafasias, lo mismo que la
escritura y la lectura. El paciente reconoce las parafasias
e intenta corregirlas por tanteo seleccionando otra silaba
o palabra. La interpretacion clasica de esta afasia es
una desconexidn entre el giro temporal superior y el
frontal inferior por interrupcion del fasciculo arcuato.
Sin embargo, la neuroimagen modermna demuestra que
muchas personas con lesiones en ese fasciculo no tienen
afasia de conduccién y que las lesiones se encuentran
mis a menudo en el giro supramarginal o en la sustancia
blanca parietal.

Alexias

La mayoria de los pacientes con afasia, tanto sies de tipo fluido
(de tipo Wernicke o transcortical sensorial) como si es de tipo no
fluido (tipo Broca), tienen alexia y agrafia. Sin embargo, estos
trastornos pueden ir disociados en clertas lesiones.

Alexia con agrafia

La alexia con agrafia sin afasia ocurre en lesiones circunscritas
a la zona de la circunvolucién angular y coexiste con los otros
elementos del sindrome de Gerstmann (acalculia, agnosia digi-
tal y posible desorientacion derecha/izquierda).

Alexia sin agrafia

La alexia sin agrafia o «alexia pura» tiene dos variedades segun
curse con hemianopsia o sin ella:

1. Alexia sin agrafia con hemianopsia. Es relativamente
frecuente por la alta incidencia de infartos del territorio
de la arteria cerebral posterior izquierda. La describid
Dejerine en un caso de lesion en el lobulo occipital
izquierdo v en el esplenio del cuerpo calloso, v la
interpreté como un sindrome de desconexion del cuerpo
calloso (v. més adelante). Al tener una hemianopsia
derecha, toda la informacidn visual viene del hemicampo
izquierdo al drea visual occipital derecha, informacion
que no puede transferirse al drea del lenguaje de
Wernicke en el hemisferio izquierdo por la interrupcién
del esplenio del cuerpo calloso. Los pacientes no pueden
leer, pero si escribir. Luego no leen lo que ellos mismos
han escrito. Conservan la capacidad de deletrear de
memoria una palabra y de reconocerla cuando el

observador la deletrea. Conocen el significado de las
palabras y definen correctamente los nombres. Al
principio, tras la lesion, puede que no identifiquen las
letras individuales (alexia global), pero pronto identifican
las letras individualmente en un texto, pero no pueden
leer las palabras y alin menos las frases de una ojeada.
Tienen una lectura literal {los aléxicos por agnosia visual
no reconocen las letras individuales) y van deletreando
cada palabra, y cuando llevan reconocidas unas cuantas
letras suelen descubrir la palabra completa, mejor si
deletrean en voz alta, porque esa informacion auditiva
se procesa en el mismo hemisferio izquierdo, en el que se
produce el lenguaje. Otras veges hacen el mismo
proceso con las silabas. Algunos realizan estas tareas
mentalmente, en silencio, muy despacio, v tras un rato
de espera dicen la frase entera que «han leido dentro de
su cabeza», Con este procedimiento de lectura en voz
baja la comprension es mucho mejor que si leen sildbica
o literalmente en voz alta. Pueden tener una capacidad
de lectura encubicrta, como los pacientes con agnosia
asociativa, y hacen tareas de emparejamiento semantico
o dé erdenacién de categorias de palabras con mucha
mas rapidez de la que pueden leer en voz alta. Con el
paso del tiempo, los pacientes pueden recuperar.un
mejor nivel de lectura, pero siempre siguen haciéndolo
mucho mads lenta y trabajosamente de lo normal, con
pausas mas largas entre lineas.

2. Alexia pura sin agrafia y sin hemianopsia. Se debe
a lesiones subcorticales o corticales. Las lesiones
subcorticales son de la sustangia’blanca por debajo
de las dreas 39 y 40, v la alexia se puede interpretar
como una desconexion inber- e intrahemisférica en la
que la informacidn visual de ambas dreas visuales no
alcanza el drea del lenguaje. La lesidn cortical afecta
a la parte posterior del giro fusiforme izquierdo, que
contiene el «dréa pafa la forma de las palabras» v que
se activa selectivamente por la vision de palabras y no
de seudopahlrfas en las pruebas de imagen funcional.
Los pacientes con estas mismas lesiones no pueden
denominar los objetos que ven y reconocen visualmente,
como lo demuestra que hacen la pantomima de su uso.
A este defecto se le denomina «afasia dptica». Suelen
tener otros defectos semanticos asociados.

Paralexia

Este trastorno aparece en la evolucion de algunos pacientes
con afasia y alexia, y consiste en la sorprendente capacidad
del paciente de cambiar durante la lectura algunas palabras
completas por otras relacionadas semanticamente. Se cree que
esta habilidad se desarrolla en el hemisferio derecho intacto.

Hemialexia

Es la dificultad para leer la parte izquierda de las palabras o
las primeras palabras de cada linea cuando se pasa de una a
otra. Los pacientes se suelen ayudar con el dedo para comenzar
v seguir la lectura. Pueden dejar de leer alguna de las prime-
ras palabras de la linea o cometer paralexias (habitualmente
fonémicas) mas con las palabras situadas a la izquierda o con
palabras compuestas, pero también con las primeras letras de
las siguientes palabras. Este trastorno ocurre en pacientes con
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lesiones parietales (casi siempre derechas) y se interpreta como
un defecto de hemiinatencidn.

Otros aspectos de las afasias
Afasia y dominancia hemisférica

La inmensa mayoria de las personas diestras y el 60-70% de
los zurdos tienen afasia por lesion del hemisferio izquierdo. La
afasia en zurdos por lesién del hemisferio izquierdo no suele
diferir de la observada en diestros con lesiones similares. Pero
hay algunas excepciones, como, por ejemplo, casos con preser-
vacion de la comprensién procesada en el hemisferio derecho
que confieren un mejor prondstico al trastorno. Solo una minoria
(1-2%) de los pacientes diestros presentan afasia por lesiones del
hemisferio cerebral derecho (afasia cruzada). Mas comuin en estos
casos de lesion derecha es la pérdida del aspecto afectivo del
lenguaje, que pierde su entonacion emocional normal o prosodia
{disprosodia motora o expresiva). Estos pacientes pueden tener
también dificultades para comprender la entonacién afectiva
normal del lenguaje (disprosodia sensition o recepliva).

Afasia en los nifos

El lenguaje se adquiere de manera algo diferente en los nifios
que en las nifias, pero en la edad adulta no hay diferencia por
el sexo en la gravedad de las afasias ni en su recuperacion. La
plasticidad del cerebro infantil permite que en los nifios por
debajo de 3-4 anos con graves lesiones hemisféricas izquierdas,
incluso hemisferectomizados, el lenguaje se desarrolle en el
hemisferio derecho, aunque el nivel intelectual de estos nifios
no suele ser el normal. En los nifos mayorcitos, los sindromes
afdsicos por lesiones corticales son similares alos del adulto,
pero la recuperacion también suele ser mejor tras lesiones
agudas.

Dislexia

Es un defecto persistente en el aprendizaje de la lectura y en
la adquisicion de su automatismo, a condicién de que el nifio
tenga un nivel intelectual nermal, esté bien escolarizado y sin
déficit sensorial.

La explicacién mas probable es que los pacientes sufren
alteraciones del desarrollo neuronal en las dreas perisilvianas
del hemisferio dominante para el lenguaje. Es mads frecuente
en nifios quUe én ninas. Su prevalencia es discutida en razon
de la edad v de los métodos de estudio empleados (1-106: de
la poblacidn infantil). Hay un factor genético cierto, pues la
concordancia entre gemelos homocigoticos es muy alta y hay
antecedentes familiares en el 60-70% de los casos.

La dislexia se manifiesta en nniltiples defectgs de la lectura-
escritura como ritmo lento y torpe, silabeo, sustituciones u
omisiones de silabas o letras v mala denominacion. Los dis-
léxicos suelen tener muchos otros defectos neuropsicoligicos
menores en tareas auditivas, visuoperceptivas y visuomotoras.
A menudo se acompafian de otros signos de disfuncidn cere-
bral, hiperactividad y defectos de atencidn, pero pueden ser
brillantes en otras tareas, por ejemplo, en matematicas.

Prondstico y tratamiento de las afasias

La gravedad de la afasia es mayor con agresiones agudas vascu-
lares que con lesiones que se desarrollan lentamente (tumores).

La recuperacitn es mejor en las hemorragias que en los infartos.
Las razones de la recuperacion son inciertas. En parte puede ser
simplemente la desaparicidn del shock, diasquisis o compresicn
inicial. No hay acuerdo en si otra parte de la recuperacidn se
debe a reinervacion dentro del hemisferio dafiado o a que el
hemisferio sano toma el relevo de las funciones perdidas. En
las primeras semanas o meses se activan dreas homélogas en el
hemisferio sano, mientras que mads adelante se activan nuevas
areas en el hemisferio dafado.

La recuperacién mds importante se hace en los primeros
3 meses. El grado de recuperacién depende esencialmente de
la gravedad de la afasia misma. Los casos mds graves alcanzan
su midximo de recuperacion en inas 10 semanas, aunque se
pueden observar mejorias minimas hasta en 1 afo. Las afasias
totales evolucionan hacia un tipo Broca o mixto conforme
mejora la comprension | funcién que se toma por el hemisferio
derecho). La jergafasiano suele mostrar ninguna recuperacion
apreciable.

Los resultados de las terapias especializadas son contra-
dictorips, Endin metaanilisis se confirmé que los pacientes
se recuperaban mejor si recibian terapia del lenguaje desde
la misma fase aguda, y al menos cuatro sesiones de 2 horas
por semana. Este método es mejor que diferir las sesiones en
el tiempo. Es muy posible que las dificultades para demaos-
trar los beneficios de la rehabilitacion actual de las afasias
dependan de una comprensién atin rudimentaria tanto de
como el cerebro procesa el lenguaje como‘de las técnicas de
reeducacion. La autoaplicacion a domicilio de programas de re-
educacion guiados por ordenador puede obviar algunos de los
problemas de las terapias clisicas como la dependencia del lo-
gopeda, la limitacién de horatig, las interrupciones por dias
festivos, etc., v hay experientias con resultados esperanza-
dores.

Amusia D

La musica, mmdfel lenguaje, es un rasgo universal y especi-
fico de les humanos. Se ha descrito la miisica como el arte de
pensar con sonidos. Todavia se desconoce en gran parte como
se adquiere y se procesa la musica en el cerebro, asi como su
pérdida o amusia.

La amusia congénita es hereditaria y afecta al 4% de la
I:‘Jhla:i-:':un. Se atribuye a un defecto de conectividad entre el
drea auditiva y la regién frontal inferior. Se caracteriza por la
incapacidad para distinguir los tonos musicales. No reconocen
melodias familiares sin la ayuda de la letra.

Las amusias adquiridas en personas sin estudios musicales
se deben en su mayor parte a lesiones en el hemisferio derecho,
que es en el que se procesan principalmente los componentes
bisicos de la muisica (tono, timbre, ritmo, etc.), pero conforme
se incrementa el conocimiento musical para la lectura e inter-
pretacion del lenguaje musical (partituras) o la ejecucion ins-
trumental, se incorporan dreas del hemisferio izquierdo para
su procesamiento. Por ello, las amusias en los muisicos son de
una variabilidad extraordinaria dependiendo de las lesiones,
del nivel de preparacion del paciente, etc., y se describen tras-
tornos de la percepcion, de la lectura, de la escritura o de la
interpretacion instrumental de la miisica, que se consideran
fisiopatoldgicamente como alexias, agnosias, agrafias o apra-
xias para la miisica, a veces solo de uno de sus componentes
especificos.
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Agnosias

Agnosia es la incapacidad de reconocer el significado de un
estimulo visual, auditivo o tictil, aunque se perciba correc-
tamente. El término agnosia se usa en neurologia para otros
trastornos que no tienen relacion con un defecto de integracion
sensorial, sino de la consciencia de uno mismo, por ejemplo
asomatognosia, autotopoagnosia, anosognosia (v. «Alteraciones
del esquema o de la imagen corporal»). En psiquiatria se ha
extendido al concepto de alexitimia o incapacidad para reco-
nocer o describir las emociones («agnosia de las emociones»).

El concepto de agnosia exige que, ademis de una percep-
cion sensorial primaria normal, el individuo no esté afasico,
confuso ni demente. El paciente debe reconocer el estimulo
por otra via sensorial; por ejemplo, identifica por el tacto el
objeto que no puede reconocer visualmente o la persona a la
que no se es capaz de identificar por su cara resulta conocida
por la voz. En una agnosia visual no reconocera visualmente
un manojo de llaves, pero si por el tintineo al moverlas. A la
inversa, en una agnosia auditiva no reconocera el ruido de las
llaves pero si las reconocera al verlas o tocarlas.

El hecho clinico es relativamente sencillo v facil de demos-
trar y observar, pero la fisiopatologia de la agnosia v qué puede
indicarnos sobre la organizacion de los sistemas perceptivos
en el cerebro es compleja. Lissauer establecié una dicotomia en
el reconocimiento de los objetos y, por tanto, de agnosia: aper-
ceptiva y asociativa. La agnosia aperceptiva ocurriria por tras:
tornos de un escalén del procesamiento de la infermacién
sensorial que tendria como finalidad analizar en prefundidad
las caracteristicas fisicas del objeto, y la agnosia aseciativa se
deberia a trastornos en un sistema mas avanzadedel procesa-
miento de la informacion, en el que se relacionarian (asociacion)
las caracteristicas del objeto con el sistema semantico para
denominarlo y darle un significado. Esta hipotesis de Lissauer
ha sido, a lo largo de los afos, aceptaday negada muchas veces.
Mo obstante, el principio general de'esa teoria se conforma
con los conocimientos actuales sobre el procesamiento de la
informacidn sensorial en el cerebro, la cual va pasando de las
dreas sensoriales o sensitivas primarias (visuales, auditivas o
somestésicas) a olras de asociacion unimodal y polimodal que
van dando significado a la informacién primaria. Ademas,
ambos hemisferios tendrian una participacion diferente en este
procesamiento pastsensorial, v las lesiones en el hemisferio
derecho producirian defectos discriminativo-perceptivos, mien-
tras que las del hemisferio izquierdo darian lugar a defectos
semantico-asociativos. Conforme se avance en el conocimiento
del funcionamiento de las dreas corticales, los términos apercep-
tive y asociative de Lissauer se sustituirin por otros de contenido
fisiopatoldgico menos empirico v mds preciso.

Agnosia tactil

La agnosia tictil es la incapacidad de reconocer un objeto por
el tacto, aunque se perciba normalmente. Es muy rara y no
se debe confundir con la muy conuin incapacidad para reco-
nocer los objetos que tienen los pacientes con alteraciones de
la sensibilidad profunda por lesiones a cualquier nivel desde
el cordén posterior de la médula y la via del lemnisco medio
al tilamo y la corteza sensitiva primaria, y que se denomina
astereognosia. Tampoco es una agnosia tactil la anomia de
los objetos con la mano izquierda que se observa en algunos

sindromes de desconexidn del cuerpo calloso. En tales casos,
el paciente no puede denominar un objeto que toca con la
mane izquierda debido a un defecto de conexién verbal, pero
lo reconoce bien, como lo prueba que puede seleccionarlo de
entre otros a la orden, o elige correctamente si se le dan dos
alternativas, o puede decir para qué sirve, o puede emparejarlo
con otro similar o asociado en su uso.

La agnosia tictil se produce en lesiones parietales posterio-
res. Los pacientes no pueden reconocer los objetos a ciegas,
por ejemplo, si meten la mano en el bolsillo o el bolso, pero
tienen normales las sensibilidades elementales e incluso las
de integracion supuestamente cortical, como la apreciacidn de
la longitud, el material del cual estivhecho el objeto o su pesa,
y tampoco tienen extincion sensitiva. Cuando cogen un obje-
to con la mano agndsica lo palpan y manipulan repetidamen-
te con gestos exploratorios normales, como los que se hacen
naturalmente cuando sg intenta reconocer un objeto que nos
es desconocido, ¥ contrastan con la torpeza manipulativa de
una mano apraxica o con defecto de la sensibilidad profunda,
situacién enla que el paciente, a menudo, deja escapar el objeto
e incluso ignora si lo tiene cogido o no.

Las caracteristicas de la agnosia tiactil pueden ser algo dife-
rentes seglin ¢l hemisferio afectado. La fisiopatologia es motivo
de ééniroversia. Puede no ser sino una parte de un defecto mas
general de incapacidad de reconocimiento espacial, pero hay
casos en los que el paciente con agnosia tactil tiene una funcién
de reconocimiento espacial personal y extrapersonal normales.
Ello sugiere que la agnosia tictil depende de una funcion cere-
bral que procesa especificamente una modalidad sensorial
desde la mano para la forma de los objetos; esto establece una
analogia con la agnosia visual aperceptiva para las formas.

Agnosia auditiva

Las lesiones unilaterales del drea auditiva primaria tienen
escasa repercusion sobfe la funcién auditiva basica. Muy rara
vez las lesiones-bilaterales producen sordera profunda. Se
manifiestan pprdéfectos del reconocimiento auditivo o agnosia
auditiva. Les estudios con KM han permitido concluir que las
lesiones esenciales son subcorticales. Afectan a las fibras que
rodean la parte posterior del micleo lenticular v conectan el
nicléo geniculado lateral con el drea auditiva primaria.

las variedades mas graves de agnosia, el paciente se
comporta como si estuviera sordo, pues no reacciona ade-
cuadamente a sonidos tan significativos como el timbre del
teléfono o el de la puerta. Sin embargo, el paciente oye bien,
como lo prueba que, con los ojos cerrados, levanta la mano cada
vez que se da una palmada o cualquier otra clave auditiva.
El audiograma y los patenciales evocados auditives de corta
latencia son normales. Estos casos casi siempre ocurren tras
un ictus en un paciente que ya tenia una lesién del otro lado
o en procesos como el sindrome MELAS, que puede producir
lesiones bilaterales simétricas v simultineas.

Se han estudiado tres tipos de estimulos auditivos en estos
pacientes: el lenguaje, la miisica y los sonidos ambientales.
Puede ser que el paciente no identifique ningiin estimulo o se
pueden observar diferentes disociaciones. La disociacidn entre
el reconocimiento de sonidos verbales y no verbales (musica-
les) es la mis frecuente y se ha documentado repetidamente.
Cuando la lesién es izquierda, afecta a la comprensién verbal
y produce el cuadro de la sordera verbal pura; el individuo
reconoce todo tipo de sonidos elementales o complejos, pero
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Tabla 11.4 Diferencias entre los dos tipos clasicos de agnosia visual

no puede identificar las palabras. En las lesiones derechas se
altera el sentido de los sonidos musicales.

Agnosias visuales

La organizacién general de la funcion visual y de sus tras-
tormos se ha descrito en el capitulo 6. La funcidn visual primaria
depende de la via reticulogeniculocalcarina. Su lesion produce
escotomas, hemianopsias o ceguera cuando es bilateral. Alre-
dedor del drea calcarina se han descrito en el primate mas
de 30 dreas asociativas visuales cuyas lesiones dan lugar a
las agnosias y otros defectos visuales. En el mismo pﬂﬂ"de
pueden coexistir sintomas de lesidn de la via visual primaria
con los de las dreas asociativas visuales.

Las agnosias visuales son frecuentes debido, por un lado,
a la alta especializacion de la corteza visual hombre vy,
por otro, a la vulnerabilidad de la corteza cerebral posterior
en infartos de la arteria cerebral posterior o-en condiciones de
hipoperfusion, anoxia o intoxicacién por mondxido de carbono.

La dicotomia clisica distingue entre las agnosias visuales
aperceplivas frente a las asociativas (tabla 11.4).

Agnosia visual aperceptiva

Se observa casi si n lesiones difusas corticales pos-
teriores, sean andxicas o degenerativas. La mayoria de los

pacientes con e medad de Alzheimer tan este tipo de
agnosia en fa anzadas de la enfermedad. En la demencia
cortical po r (v. cap. 26) o en la variedad de Heidenhai

de las enfermedades por priones (v. cap. 15) la agnosia visual
puede ser un sintoma precoz. ,
Los pacientes tienen conservada la vision pri ia, lo que
los distingue de los casos de ceguera cortical. En pacientes con
lesiones difusas degenerativas o postanoxicas es clertamente
dificil asegurar que su visién primaria es normal, y de ahi
los detractores del concepto de la agnosia visual aperceptiva.
Es preciso demostrar que los pacientes conservan la agudeza
visual incluso a un nivel relativamente alto de precision. El
defecto se sitiia en un escalén inmediatamente superior al
de la percepcidn primaria, el cual permite reconocer lineas o
figuras geométricas simples o apreciar sus caracteristicas. Por
eso tampoco pueden emparejarlas ni copiarlas.
Dependiendo de la tarea que se le plantee al paciente,
puede experimentar agnosias para las formas y contornos
simples, para los objetos reales o dibujados, para los objetos
presentados desde perspectivas inhabituales, para figuras

Asocialiva Si i Focal Infartos, hemomragias, Acromatopsia, alexia
Corteza encefalitis
temporooccipital
basal
Aperceptiva Mo Mo Difusa Anoxia, mondxido de carbano, Impersistencia de la
enfermedades degeneralivas mirada, mala localizacion
> espacial, simultagnosia

escondidas o supe! tas (simultagnosia), para letras incom-
pletas, etc. 5i se les coloca en la mano el objeto que no iden-
tifican visual te, lo reconocen al momento. Cuando se les
pide identi figuras geométricas o dibujos, recorren con
el dedo sus contornos y los describen con mayor o menor
precisién, pero no los reconocen. Son incapaces de copiar un
iﬁ\ﬁgum simple, y esto los distingue de los afectados
nosias asociativas. ¥

Los pacientes ven los objetos aunque no los reconozcan. Una
prueba clisica es la de hacer andar al paci en la habitacién
colocando una silla en su camine. El paci no identifica la
silla si se le pregunta por ella, pero laxe'y la esquiva al andar.
Del mismo modo, puede no identificar la puerta, pero localiza
su manilla si se le pide que la abra: Suelen tener dificultades
en la fijacion de la mirada. Lamﬁaddad de percibir los deta-
lles y caracteristicas de los Uh]'etns v su localizacion espacial
es muy variable, pues este pru de agnosias aperceptivas son,
en realidad, todo un abanico de defectos de diferente nivel o
gravedad. Por ejem ha demostrado que se puede disociar
el reconocimienta d forma y de la textura de un objeto. El
munncim la forma sigue una via anatémica lateral
occipital, mi que la textura sigue una via inferior occipital
v hay pacientes que pierden una funcién y conservan la otra.
Este tipp de observaciones humanas excepcionales son las que
contribuyen a demostrar que las funciones superiores, en este
Cﬂiﬂ‘:‘_‘l reconocimiento visual de los objetos, se sustentan en la

ecializacién de subsistemas en tareas especificas que van
integrandose de manera progresiva.

Agnosias visuales asociativas

Se suelen observar en lesiones localizadas y no tanto difusas.
El nivel perceptivo del paciente es normal o cercano a la nor-
malidad, aunque falle en la identificacion del objeto. Puede
describir las caracteristicas de un dibujo e incluso copiarlo o
emparejarlo con otro similar aungue no lo reconozca por la vis-
ta. Los pacientes con agnosia visual asociativa pueden tener un
reconocimiento encubierto o implicito de los objetos; por ejemplo,
pueden emparejar u ordenar categorias de objetos o palabras
que no identifican explicitamente.

Dado que el paciente se enfrenta a una tarea visual («;qué
es esto?s), pero que debe producir una respuesta verbal, hay
que distinguir entre que el defecto sea visual o del lenguaje.
Se debe comprobar que ejecuta bien tareas del lenguaje con
mensajes auditivos (definir palabras y su significado, com-
pletar frases, generar listas de palabras por categorias, etc.). 5i
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el lenguaje es correcto, lo probable es que el paciente que no
identifica visualmente el objeto lo haga de inmediato si se lo
pone en la mano. 5i el paciente tiene un defecto del lenguaje
a su vez puede ser por anomia o por defecto semdntico. Lo
primero que hacen los pacientes con defecto del lenguaje, bien
espontineamente o bien a la orden, es decir para qué sirve
el objeto que no nombran o hacer la pantomima de su uso.
Esto indica que lo han reconocido visualmente aungue no lo
denominen. La diferencia entre los pacientes con anomia y los
que tienen un defecto semantico es que los primeros enseguida
encuentran el nombre si se les da cualquier clave, fonética o
de otro tipo, mientras que los segundos no lo consiguen, e
incluso cuando se les da el nombre verdadero o una eleccion
muiltiple dudan si es el auténtico porque ignoran su significado
semantico («afasia dptica»).

Otros defectos por lesiones en las dreas asociativas visuales
son la simultagnosia (el paciente puede identificar un objeto o
una palabra, pero no varios al mismo tiempo), la acinetopsia
o «agnosia» del movimiento (el paciente puede identificar un
objeto inmdvil pero no en movimiento), la acromatopsia central
(no confundir con la anomia de los colores) y la prosopagnosia
o incapacidad de reconocimiento de las caras familiares.

Acromatopsia central

La acromatopsia periférica depende de la disfuncion de los
fotorreceptores retinianos por un defecto congénito o adquirido
(toxicos o firmacos). La acromatopsia central se adquiere por
lesiones corticales que afectan a la porcion basal temporoocci-
pital (principalmente del giro fusiforme equivalente al drea 4
de los primates). En una lesion unilateral la acromatopsia
también es unilateral (hemiacromatopsia contralateral), v si
es bilateral deja al paciente totalmente acromatopsico («todo
se ha vuelto griss). Aunque vean tode gris pueden tener aluci-
naciones simples (fotismos) en colores. Imaginan y adjudican
los colores normalmente (la sangre €8 roja, el cielo azul), pero
no los perciben asi en una fotografia.-No pueden emparejar,
discriminar, ordenar o nombrar los colores. Pueden separar
los claros de los oscuros y suelen resolver (aunque lentamente)
las liminas de Ishihara, a veces mejor a mas distancia de la
habitual de lectura, porgue perciben mejor el contraste del
color que los tones. Hacen al azar la prueba de Farnsworth-
Munsell, que requiere colocar en orden cromatico una serie de
chips isoluminiscentes, mientras que si los discos son grises los
ordenan por su luminiscencia.

Por la topografia de la lesion, estos pacientes suelen tener
alteraciones del campo visual superior, desorientacién topo-
grafica y prosopagnosia. Por el contrario, no muestran altera-
ciones de la percepcion del movimiento ni de la perspectiva o
la profundidad.

La acromatopsia central debe distinguirse de la anomia de
los colores y de la agnosia de los colores.

La anomia de los colores se observa en el contexto del sin-
drome de alexia sin agrafia secundario a un infarto de la arteria
cerebral posterior izquierda con hemianopsia derecha. Estos
pacientes perciben el color normalmente y por ello no se quejan
de ningtin problema relacionado con los colores en la vida coti-
diana y, aunque no los nombren, los emparejan normalmente.
Este defecto se atribuye a una desconexicn entre el drea visual
primaria derecha respetada por el infarto y su conexion a través
del cuerpo calloso con el drea del lenguaje en el hemisferio
izquierdo.

La agnosia de los colores es un defecto raro en el que el
pacmnte no asigna el color adecuado a los objetos que se le
proponen, ni apunta al color adecuado si se le da su nombre, ni
utiliza los colores como claves informativas en las actividades
de la vida diaria. En algunos casos el blanco, el negro y el gris
estin respetados. Se relaciona con lesiones en el ]nbuln paru:tal
inferior izquierdo en la encrucijada entre las dreas asociativas
visuales y del lenguaje.

Acinetopsia

La acinetopsia consiste en la incapacidad de ver un objeto en
movimiento que se ve normalmente cuando estd en reposo.
Las lesiones focales que producen este sindrome en el hombre
asientan en el lébulo parietal, en el drea equivalente a ¥V, de los
primates y son excepcionales. La acinetopsia se ha observado
en los pacientes con «atrofia cortical posteriors (v. cap. 26).
La acinetopsia no es un sindrome homogéneo. Los pacientes
presentan un abanico de defectos y de funciones conservadas
gue afectan no sale al movimiento sino también a la direccién,
la velocidad, la profundidad del estimulo, etc.

Prosopagnosia

El cerebro humano ha desarrollado una extraordinaria capa-
cidad para identificar las caras, probablemente por su gran
utilidad social. Reconocemos cientos o miles de caras, algunas

Figura 11.6 Infarto temparooceipital derecho gue produce cuadrantanopsia
supenor irquierda y prosopagnosia sin agnosia de bos objetos.
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Figura 11.7 Prosopagnosia folal. Lesiones bilaterales temporoaccipitales basales.
A. Infarto en el hemnisferio derecho en fase aquda. B. Infarto en el hemisleria
izquierdo en fase cronica.

que hemos encontrado una sola vez. Hay un circuito especifico
del reconocimiento de las caras que discurre paralelo al del
reconocimiento de los lugares en la cara ventral de los l6bulos
temporal y occipital. Dentro del circuito de reconocimiento de las
caras se activan neuronas selectivas para cada una de ellas, pues
en registros unicelulares una neurona responde ante una cara y
no ante otra. Esos circuitos se activan en la PET-scan durante las
tareas de reconocimiento de las caras. Sus lesiones, sobre todo
enel lado derecho (fig. 11.6), producen prosopagnosia. Los casos
mas graves en los que el paciente no se reconoce a si mismo
suelen deberse a lesiones bilaterales (fig. 11.7). En los autistas,
los estudios con PET demuestran la hipoactivacion del giro fusi-
forme derecho y los estudios neuropatoldgicos parecen indicar
alteraciones en el tamafio ¥ el mimero de neuronas en esa drea.

El reconocimiento de una cara es un proceso complejo que
comienza con el andlisis estructural de las faccibnes, se sigue
de una sintesis fisiondmica (edad, sexo, raza, elc.), para acceder
después a un nodo de identificacién dela cara (conocida o no)
v mis tarde al sistema semdntico, donde se asocia con otros
datos (profesion, lugar donde se le encontra, etc.) v, finalmente,
a su nombre. Es posible que un proceso similar ocurra en el
reconocimiento de otros abjetos, edificios o animales, siempre
que comporten un elemento de singularidad y familiaridad
(p. €., edificios famosos, abjetos de arte célebres, prendas de
ropa personal, animalés'de companiia, etc.). Ademais, en el
caso de las caras, sean humanas o animales, se produce una
activacion de la amigdala y otras dreas limbicas para el andlisis
dela expresion facial (miedo, rabia, alegria, ira, estupor, etc.). El
defecto en unou otro escaldn de ese proceso del reconocimigento
de las caras tiene diferentes caracteristicas y cabe una inter-
pretacién fisiopatologica distinta.

Asi, la prosopagnosia puede interpretarse seguin los casos y
sus caracteristicas, como: a) parte de un sindrome agndsico mas
global (de hecho, los pacientes con prosopagnesia adquirida
tienen a menudo asociadas dificultades para reconocer den-
tro de otras categorias de objetos como frutas o edificios);
b} un defecto especifico del procesamiento perceptivo para el
reconocimiento de las caras, v ¢) una desconexion visuolimbica
(la imagen visual de la cara no se puede confrontar con los
recuerdos ni con el sistema seméntico). Hay una prosopagnosia
del desarrollo, personas que nunca adquieren la capacidad
de reconocer las caras v que desarrollan una gran habilidad,
de la que no son totalmente conscientes, para reconocer a las
personas por otros rasgos no fisiondmicos, como la postura, el
movimiento u otras caracteristicas corporales (v, por supuesto,
la voz).

El defecto especifica de la percepcidn de las caras, en cuyo
caso el paciente no las copia ni empareja, seria una prosopag-
nosia aperceptiva, mientras que la prosopagnosia asociativa
es la incapacidad de reconocer las caras familiares, por lo
que las funciones basicas del reconocimiento de los rasgos
fisiondmicos estin conservadas (reconocen los elementos que
COMpONEn una cara [nariz, ojos, etc.] e identifican la edad, sexo
o raza, pero han perdido la capacidad de encontrar la familia-
ridad de una cara conocida). Pueden emparejar correctamente
caras iguales.

Los pacientes esperan a que las personas les hablen para
saber quiénes son o usan (consciente o inconscientemente)
otras estrategias para reconocer a las personas por otros deta-
lles. En las variedades mas graves, los pacientes no reconocen
ni a sus hijos 0 conyuges ni a si mismos en una fotografia o
video. En variedades mas leves fallan en el reconocimiento de
fotos de personajes famosos u otras tareas especificas, pero se
defienden bien en ¢l medio familiar. En algunos pacientes con
prosopagnosia puede haber un reconocimiento encubierto de
las caras, puesto que ante una cara familiar que no reconocen
explicitamente hay una respuesta electrodérmica o en tareas
especiales usan correctamente la fotografia de la cara que no
denominan (p. ¢j., para emparejar cara y nombre).

La prosopagnosia, cuando es grave y con frecuengia asociada
a otros defectos en el reconocimiento de objetos, lugares o
edificios, es muy incapacitante socialmente.

Un sindrome hasta cierto punto contraptesto al de la pro-
sopagnosia es el de la hiperfamiliaridad de las caras. En estos
casos, los pacientes reconocen como gonocida a cualquier per-
sona cuya fotografia se le presenta’o a veces a todas ellas, por
ejemplo, en la calle. La mayoria de estos pacientes tienen epi-
lepsia en actividad, con predeminio de lesiones en el l6bulo
temporal izquierdo.

Simultagnosia

Es la incapacidad del paciente de ver dos objetos a la vez,
cuando puede rlo por separado. Puede entenderse como
un defecto en la capacidad de sintesis visual. Se debe a lesiones
occipitales bilaterales. Los pacientes fallan en pruebas como
reconocer los objetos de una fotografia compuesta o en las
figuras superpuestas del test de Poppelreuter o similares.

)
Apraxias (bl ci1.9)

El sistema motor «primario» o corticoespinal esti modulado
por muchos otros sistemas, sean corticales, de los ganglios
basales, del cerebelo, etc., cuyas disfunciones producen tras-
tornos variados que se han descrito en el capitulo 3.

Las lesiones corticales y también de los circuitos entre los
ganglios basales y la corteza pueden producir dos grandes
grupos de trastornos: aquellos que interfieren en el cuin-
do empezar o parar un movimiento, tales como la acinesia, la
impersistencia motora, los defectos de inhibicién motora,
etc. (v. cap. 3), y los trastornos del cdmo organizar y ejecutar el
movimiento apropiado para un fin preciso. A estas del segun-
do grupo se las suele denominar apraxias. Dependiendo de
la etiologia y de la localizacion de las lesiones, las apraxias
pueden coexistir con otros trastornos del movimiento, tanto
del sistema corticoespinal como del denominado sistema
wextrapiramidals.




Printed by: brandtjulio@gmail.com. Printing is for personal, private use only. No part of this book may be

reproduced or transmitted without publisher's prior permission. Violators will be prosecuted.

202 caAPiTULD - 11

Trastornos de las funciones cerebrales superiores

Definicion

Se entiende por apraxia la incapacidad de ejecutar un movi-
miento espontineo o aprendido en respuesta al estimulo apro-
piado, visual o verbal, sin que exista parilisis, incoordinacién
cerebelpsa, acinesia, distonia, alteracion de la sensibilidad
profunda, inatencién o falta de colaboracion por parte del
paciente. Esta definicion por exclusion se traduce en la prictica
por la incapacidad del paciente para producir: a) el movimiento
correcto (ya sea espontineamente o a la orden); b) para imitar el
gesto del observador; c) para ejecutar el movimiento apropiado
a un estimulo visual, por ejemplo, una herramienta, y d) para
manipular los objetos segiin su uso normal. Se puede conside-
rar, por tanto, la apraxia como un defecto del nivel mas alto de
la integracion motora del gesto. Es un trastorno a caballo entre
el control motor v la funcién cognitiva.

Fisiopatologia

La produccién de un gesto apropiado implica, como propuso
Liepman intuitivamente hace un siglo, dos sistemas en el cere-
bro: uno destinado a planificar el gesto y otro a ejecutarlo. La
apraxia debida a una planificacion deficiente del gesto o gestos
es la ideatoria, y las apraxias debidas a una mala ejecucién
temporal o espacial son la apraxia ideomotora y la melocinética
{limb-kinetic). En la figura e11.5 se presenta un esquema de ese
modelo de regulacion de los gestos y la posible fisiopatologia de
las diferentes variedades de apraxia. La apraxia puede deberse
tanto a la lesidn de un drea cortical especializada como a sus
conexiones intra- e interhemisféricas.

Las alteraciones de los circuitos subcorticales reguladores
del movimiento también pueden manifestarse par apraxia,
por lo que este defecto forma parte de la semiologia de las
enfermedades de los ganglios basales (v. cap. 18).

La mayor parte de las veces la apraxia solo se pone de mani-
fiesto cuando se explora especificamente, y ni el paciente ni la
familia son conscientes del defecto. Cuando la familia advierte
los trastornos apraxicos en la manipulacion de los objetos (los
cubiertos en la mesa, el cepillo de dientes, la ropa) se trata casi
siempre de casos graves en el eurso de demencias relativamente
avanzadas. En las lesionesdfocales agudas, con frecuencia el
defecto apraxico es pasajero.

Examen clinico de las apraxias

Hay que solicitar al paciente que haga determinados gestos,a
la orden e imitando al explorador. Se deben solicitar gestos can
ambos brazos y con la musculatura bucolinguofacial. También
se pueden incluir movimientos respiratorios, del troncoy de las
piernas, pero en la prictica solo se exploran los mavimientos
de la cara y de la extremidad superior.

La apraxia bucolingual se explora pidiendo al paciente que
haga los gestos de chupar, silbar, soplar, echar un beso, chas-
car la lengua, chistar, etc. La apraxia melocinética se explora
mediante los gestos simples de los dedos, por ejemplo, con-
tarlos de uno en uno con el pulgar o hacer el aro pulgar-indice
repetidamente o la marioneta. La apraxia ideomotora se explora
mediante la imitacion a la orden de gestos mds complejos, pero
sin contenido simbdlico, por ejemplo diferentes posturas de
las manos del explorador. A continuacién deben responder
a la orden de hacer gestos simbélicos, como saludar como
los soldados, decir adids o acércate, peinarse, tomar sopa con
cuchara o tirar un beso. El siguiente paso es mostrarle un objeto

o herramienta (peine, lipiz, martillo y clavo, etc.) y pedirle que
haga el gesto de su uso sin tocarlos, y, por tltimo, el uso real
de los objetos. En este momento se le puede pedir al paciente
que ejecute drdenes que requieren planificar varios gestos suce-
sivos, como plegar un folio y meterlo en un sobre o encender
un cigarrillo, lo que supone abrir la caja y extraer la cerilla y el
cigarrillo, y usarlos adecuadamente.

La apraxia constructiva se explora mediante la copia de
figuras simples como un cuadrado o una cruz. Las figuras en
tres dimensiones, como un cubo o una casita, encierran mucha
dificultad para la mayoria de las personas normales de bajo
nivel de escolarizacidn. A los pacientes con trastormos motores
(p. gj.. con paresia de la mano derecha) se les puede pedir que
hagan las figuras con palillos o cerillas. Hay pruebas formales
de praxia constructiva, como la de los cubos del test de WAIS
v otras.

CIasiﬂt:ar.iﬂn_

La clasificaciondelos trastornos apraxicos es variada. Se puede
hablar en términos topogréficos de apraxia de las extremidades,
del trongo v bucofacial. Por lo que se refiere a la apraxia de
la extremidad superior, generalmente se acepta una division
entréapraxia melocinética, ideomotora e ideatoria, pero otros
autores hacen subdivisiones entre ellas (v. tablare11.2). No
todo el mundo acepta la apraxia conceptual como diferente
de la ideatoria.

Apraxia bucolingual

El paciente mueve bien la lenguay los labios en todas las
direcciones automaticamente al hablar o beber, pero no puede
hacer gestos como chistar o ¢hascar la lengua a la orden. El
paciente no sonrie a la orden, pero si cuando se le hacen cos-
quillas. No puede firapain beso con los labios, pero se besa
bien su propia mano. ‘#‘Jbserva en las lesiones del opérculo
frontal izquierdo.

Apraxia melocinética

Se define por la pérdida de la destreza para los movimientos
finos, melodioses, de los dedos de las manos, y es dificil separarla
de la'simple paresia de los movimientos finos por las lesiones
delsistema corticoespinal. La apraxia melocinética puede coe-
xishir con signos piramidales por la proximidad entre el area
premotora a cuya lesion se atribuye la apraxia y el drea motora
primaria origen del sistema corticoespinal o piramidal. No obs-
tante, es cierto que algunos pacientes con lesiones corticales,
sobre todo si son progresivas-degenerativas, no tienen ningiin
déficit motor apreciable en otras maniobras que prueben la
fuerza al hacer el balance muscular y, sin embargo, son inca-
paces de realizar los movimientos finos para contar los dedos,
atarse un boton o coger una moneda de la mesa (videos 11.4a
v 11.4b).

Apraxia ideomotora

Es la incapacidad de hacer gestos simples con cualquier
segmento del cuerpo a la orden, por imitacion o al manejar
objetos reales. Se debe a un fallo en la programacidn temporal,
secuencial o espacial de los movimientos. El paciente hace
gestos toscos e irregulares con segmentos del cuerpo que no
corresponden a la orden solicitada. Por ejemplo, se le pide que
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haga el saludo militar y el paciente se golpea con la palma
encima de la cabeza, o se le pide hacer la sefial de la cruz v
se lleva el pufio a la boca (video 11.5). Si se le muestran unas
tijeras, puede empezar a hacer gestos arriba y abajo con todo
el brazo en lugar de con los dedos. Si debe escribir, puede
coger el lapiz con todo el pufio y garabatear o golpear con él
sobre la mesa.

Se observa, sobre todo, con lesiones del hemisferio izquierdo,
sean lesiones anteriores frontales y del cuerpo calloso (infartos
dela arteria cerebral anterior izquierda) o sean parietales. Se ha
propuesto que la apraxia seria diferente si la lesién es frontal
(prematora) o parietal. Las lesiones en el cuerpo calloso pro-
ducen apraxia unilateral (generalmente de la mano izquierda).
Las lesiones en el drea motora suplementaria pueden causar
apraxia bilateral. En las lesiones frontales se asocian la apraxia
de las extremidades y la bucofacial.

Apraxia ideatoria

También denominada conceptual (aunque algunos autores
las separan), supone un fallo en la capacidad de hacer una
secuencia ordenada de gestos destinados a un fin o en el uso
inadecuado del objeto por una mala ideacidn-planificacion del
gesto por ejecutar. Los gestos no son torpes, mal medidos o mal
localizados, sino que el paciente o no acierta a producir el gesto
adecuado al objeto en uso o no es capaz de hacer los gestos en
el orden correcto cuando es una tarea en varias etapas. Ejemplo
de error ideatorio es el paciente que coge el peine y hace gon
¢l gestos de cortar la carne o intenta golpear el martillo con el
clavo. Error en la ideacion es el caso del paciente que puede
producir un gesto simple con un objeto (encender un mechero),
pero no en el contexto del plan de dar fuego aunpitillo, o que
es capaz de cortar pan con el cuchillo, pero incapaz de seguir
la etapas necesarias para preparar unbogadillo. La apraxia
ideatoria es rara en lesiones focales y casi slempre se observa en
el contexto de las lesiones difusas degenerativas con demencia.

Apraxia del vestir

El paciente no acierta a colocarse las prendas de ropa, desde
las formas mds sutilesenlas que se abrocha mal los botones
de la camisa hasta las mas groseras en que se pone las prendas
del revés o una encima de otra de cualquier modo. Se observa
en las lesiones patrietales derechas agudas v, probablemente,
comporta uneélemento muy importante de desorientacion
espacial y del esquema corporal. En estos casos de lesignes
agudas, la apraxia suele ser transitoria. Es muy comiinque la
apraxia del vestir aparezca en las lesiones cerebrales difusas
con demencia avanzada.

Apraxia constructiva

El término clinico de apraxia constructiva en realidad se refiere
a un conjunto de defectos heterogéneos y ya no se considera un
sindrome especifico. Los errores en el dibujo o en la construc-
cidn de una figura con palillos o bloques son dificiles de valarar
por su dependencia del nivel de escolarizacion. En personas
con nivel de educacion alto es posible tomar en cuenta defectos
sutiles como la pérdida de las perspectivas o el desorden de
los elementos del dibujo. En tales casos, las anomalias son algo
distintas en las lesiones parietales derechas (en las que se pierde
sobre todo la forma) que en las izquierdas (en las que se altera

la orientacidn de los detalles). Los pacientes con demencia son
incapaces de despegarse del modelo v lo repasan con su lipiz
(elosing-in).

Apraxia diagonistica y agonistica

Se ha dado el nombre de apraxia diagonistica a los movimientos
de una mano contrarios a la voluntad del paciente, y apraxia
aganistica a la conducta motora anormal de una mano, con ges-
tos compulsivos que interfieren en los movimientos voluntarios
de la otra. Se observan como parte del sindrome de la mano ajena.

Apraxia visuomotora

Este trastorno se ha denominado tradicionalmente como ataxia
dptica. Para su diagnéstico, el paciente no debe tener alteracio-
nes sensitivas propioceptivas en la extremidad ni incoordina-
cidn cerebelosa ni defecto absoluto del campo visual. Se observa
en las lesiones parietooccipitales v forma parte del sindrome de
Balint. Este defecto es tipico de las lesiones en la corriente visual
dorsal y enélse pueden identificar dos elementos, el apuntar y
el coger. El primero implica solo crear el gesto medido con el
dedo indice para alcanzar el objeto en su localizacion espacial,
mientras que coger implica la apertura correcta de los dedos
dela mano al tamafio y la forma del objeto. Asimismo, se pue-
den separar dos sistemas, el que regula la localizacidn en la
visidn central y el de la vision periférica, que es el que se suele
explorar en clinica.

En la vida ordinaria, el paciente no aleanza los objetos con la
mano bajo control visual, por ejemple al meter una llave en la
cerradura, coger un vaso o el pomo de la puerta. Tipicamente,
derrama los vasos en la mesa. 5¢ explora pidiendo al paciente
que, fijando la mirada al frente, toque con el dedo indice de la
mano (ambas sucesivamente) el dedo del explorador que se
coloca en uno u otro hemicampo visual.

La apraxia wis tora o ataxia dptica se observa en
las lesiones mrticalg parietooccipitales (figs. ell.6 v e11.7)
v, ademas, enlag'lesiones subcorticales que producen una
desconexidn re las dreas motoras frontales v las visuales
parietooceipitales. Excepcionalmente puede ocurrir en lesiones
taldmicas. En funcion de dénde asienta la lesién y qué dreas
visuales se desconectan de las motoras, se pueden observar
diferentes variedades de ataxia éptica de una o ambas manos
T los hemicampos homolateral o contralateral (v. fig. 11.12D).

Apraxia de la apertura y cierre de los ojos

Consiste en la dificultad o imposibilidad del paciente para abrir
o cerrar los ojos a la orden. La variedad mas frecuente es la de
apertura de los ojos v se observa en pacientes con enfermedades
de los ganglios basales (v. cap. 15) ¥, en ocasiones, como un
sintoma aislado. Es frecuente que se asocie con otros trastornos
de la motilidad ocular y con blefaroespasmo. Los pacientes
permanecen un rato con los pirpados cerrados tanto tras el
cierre voluntario como involuntario (parpadeo) de los ojos. En
la mayaoria suele ser evidente que el enfermo hace gestos para
abrir los ojos y contrae el musculo frontal. Muchos pacientes
recurren a gestos manuales para abrirse y cerrarse los ojos.
Aungque este trastorno se describié como una apraxia, hoy
dia se considera que, fisiopatolégicamente, hay dos subtipos:
uno en el que se demuestra una contraccidn distonica del nuis-
culo orbicular pretarsal y que mejora con toxina botulinica, y
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otro en el que se detecta una inhibicidn de ese mismo miisculo
con caida pasiva del parpado v que, obviamente, no mejora con
la toxina.

Apraxia ocular

Es un trastorno del movimiento voluntario de los ojos que
se observa en el sindrome de ataxia-telangiectasia y en otras
enfermedades degenerativas. Consiste en una imposibilidad de
desencadenar los movimientos oculares ripidos a la orden o
ante un estimulo visual. Cuando se les pide que miren un objeto
a un lado de su campo visual, los pacientes giran la cabeza y
los ojos se desvian en el sentido contrario por efecto del reflejo
oculocefilico. El paciente repite el giro de la cabeza a uno y otro
lado dos o tres veces antes de conseguir fijar el objeto.

Apraxia de la marcha

Es la incapacidad del paciente de iniciar la marcha sin tener
paresia de las piernas ni parkinsonismo, ni otros trastornos del
tono que lo expliquen. Mientras estd sentado, el paciente mueve
las piernas sin dificultad a la orden, pero cuando se pone en pie
no despega los pies del suelo, titubea y no consigue andar. Su
causa mas caracteristica es la hidrocefalia del adulto.

Signo y sindrome de la mano ajena

La denominacion de «signo de la mano ajena» la acunaron
Brion y Jedynak para denominar la sensacion del paciente de
que una de las manos le es ajena cuando no estd bajo control
visual (no la reconoce como propia al palparla con la ofra mano
por la espalda). Este sintoma o signo, que a vecesthay que bus-
car deliberadamente, puede ocurrir aislade o en combinacién
con otros trastornos, v entonces se habla dé«sindrome de la
mano ajena- (seria mas propio decir «sindromes con signo de
la mano ajenax).

Clinica &

El sindrome completo comperta: a) desconocimiento de la
mano; b) una reaccion subjetiva variable ante ella; c) movi-
mientos anormales espontaneocs o provocados de las manos, v
d) posible asociacién con ideas o sentimientos contradictorios.
Ademas, los trastomos pueden extenderse a la pierna. No siem-
pre estin todosles elementos presentes en cada paciente. Se
ha denominade mano andrquica a la que presenta movimientos
anormales sin sensacion de extrafieza ni desconocimiento por
parte del paciente.

Desconocimiento de la propia mano

El paciente desconoce su propia mano al faltar el control visual
(al palparla a ciegas). Pero puede ocurrir que el paciente man-
tenga la sensacion de extraneza de la mano incluso bajo control
visual.

Reaccion subjetiva

La reaccién ante la mano ajena es variable. Algunos pacientes
la critican, otros son indiferentes, otros se sorprenden, pero la
encuentran simplemente curiosa, y algunos la personifican y le
atribuyen intenciones malévolas y amenazantes que les causan
miedo o angustia.

Movimientos anormales

Son de diferente tipo. En algunos casos son pasioos, como los
de levitacion de la mano en el aire, sin sentido ni direccidn, y
aumentan con la distraccién del paciente o cuando sostiene la
mano en alto con los ojos cerrados. Los movimientos activos de
la mano pueden ser:

» De prensién automatica o su contrario, de evitacién, como
si el contacto con el objeto repeliera la mano.

= De manipulacién compulsiva contra la voluntad del
paciente.

= Actos complejos sin consciencia del paciente de su
ejecucion.

= Actos contrarios a la voluntad del paciente (coge un vaso
para beber y la mano derrama el agua). Se denomina
apraxia diagowisfica.

= Actos de la mano ajena contrarios a los que hace la mano
sana (la mano sana intenta abrir la puerta o el grifo y la
otra los cierra). Se denomina conflicko infermanual o apraxia
agonistical

= Actoseompulsivos de la mano ajena al ejecutar Grdenes
con la etra. Pueden ser similares «en espejo» 0 no.

= Actos dirigidos claramente agresivos contra el paciente;
por gjemplo, de estrangulamiento.

Ideacion y sentimientos contradictorios

En algunos pacientes, el sindrome es mas complejo v expe-
rimentan ideas o sentimientos contradictorios que pueden
llevarlos a actos contrarios a los que desean, como desnudarse
en lugar de vestirse, ponerse otra popa en lugar de la que habia
elegido, escribir lo contrario d€ lo que desea, leer lo que no
estd escrito, insultar a quiense quiere, etc. Estas observaciones
plantean que el sindrome de la mano ajena es algo mis que
un trastorno del conkrol del movimiento, es un trastorno de la
voluntad consciente o libre albedrio (free will), que enlaza
con algunas de las;pestinnfs. neurofilosdficas mas profundas.

Bases patoldgicas y trastornos asociados

Las lesiones que producen este sindrome son variadas: a) lesio-
nes del cuerpo calloso, tanto quirirgicas como por diversas
patologias, y b lesiones frontales y parietales (fig. 11.8), lo que
stigiere que existe un circuito o red cuya interrupcion en nodos
diferentes producen sintomas similares.

Algunas lesiones tienden a producir mis a menudo unas
variedades semiologicas que otras. Cuando la lesidn es ante-
rior, afecta a la region frontal media y al cuerpo calloso, casi
siempre la lesion es del lado izquierdo, el dominante para el
lenguaije, y la mano ajena es la izquierda, asociada a otros sinto-
mas caracteristicos de desconexitn del cuerpo calloso (apraxia
ideomotora unilateral izquierda, anomia tictil y agrafia con la
mane izquierda, y apraxia constructiva de la mano derecha).
Con esas lesiones frontales aparecen con mds frecuencia la
prension forzada y la manipulacién compulsiva.

Cuando la lesidn es parietal no hay predominio de laterali-
zacién v la mano ajena puede ser derecha o izquierda. La lesion
puede ser focal (p. ej., isquémica) o mas a menudo degenerativa
(sindrome corticobasal). Es mds raro que tenga movimientos
activos o dirigidos y, por el contrario, la mano ajena parietal
suele tener movimientos que no son forzados ni interfieren
en los de la otra. La mano levita en el espacio y se mueve sin
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Figura 11.8 Variedades patobdgicas del sindrome con mano aigna. 1. Lesion frontal
medial y del cuerpa calloso (infarto de ka arteria cerebral anterior izquigrda).

2. Lesion occipital v de la parte medial y posterior dal cuempa calloso (inkarto de ka areria
cercbral pasterior imuierda). 3. Lesion parietal posterion sin allergiones sensifivas
elementales (infario de |a arteria cersbral media derecha). 4. Lesian panietzl anberior

can afteraciones sensitivas elementales (infarto de laartera cerebral media derecha).

finalidad ni direccidn mientras el paciente habla o hace otra
tarea. Los pacientes suelen tener otros sintomas parietales,
como negligencia o extingién sensitiva y dificultad de trans-
ferencia sensitiva de uno a otro lado.

Fisiopalologia

La variabilidad glinica y patologica del sindrome de la mano
ajena hace impesible explicarlo por un linico mecanismo fisig-
patolégico. Emalgunos casos, puede deberse a la desconexidn
interhemisférica; en otros, a desconexion intrahemisférica; en
algunos, a lesiones o liberacidn del drea motora suplementaria
clave en la ejecucidn de programas motores autoinducides y
en la generacidn del potencial premovimiento, yen otros, no
se pueden descartar factores de alteracion de la somestesia y
de la somatognosia.

Alteraciones del esquema
o de la imagen corporal

Laconsciencia que tenemos de nuestro propio cuerpo, en la que
intervienen componentes sensitivomotores, visunespaciales.
y semdnticos, es muy compleja. Todo ello contribuye, a un
tiempo, al reconocimiento de cada una de las partes del cuerpo
v de la cara, a la capacidad de localizarlas de una manera muy
precisa en el espacio con los ojos cerrados, asi como a una

sensacién global o integral de ser un individuo. Hay, por tanto,
componentes mas bien perceptivos a los que se puede llamar
esquema corporal y otros mas conceptuales o cognitives a los que
se aplica mejor la expresion de imagen corporal. Ambas facetas
pueden alterarse por lesiones focales o difusas del cerebro.

El esquema corporal va desarrollindose con la edad, en esca-
lones sucesivos y gracias a la experiencia y a las aportaciones
visuales, tictiles y laberinticas. En este desarrollo se pueden dar
desviaciones en razon de la profesidn o de la practica deportiva
intensa, o bien por defectos sensoriales. La presencia consciente
de la imagen corporal requiere un esfuerzo y cierto proceso de
intelectualizacion. Cuande estos desaparecen, por ejemplo en
el curso de una reunién o un banquete, todos tenemos cierta
sensacidon de falta de corporeidad, v las personas mas deformes
no se sienten distintas de los demis durante ese rato en que
nuestra atencion estd fuera de nosotros mismos.

La imagen corporal puede sufrir alteraciones pasajeras por
estimulos 0 emociones muy intensas, como es la sensacion de
salir de uno mismo que puede acompanar al orgasmo, a las
experienciasanisticas o a una audicion musical. La alucina-
cién de contemplarse a si mismo, generalmente vivo de pie
y enfrénte, se denomina autoscopia; si la sensacion es variable
Vv ung se ve a si mismo desde una posicién o la contraria,
séidenomina heantoscopia. La alucinacion de que el cuerpo
nos abandona (out of body experience [OBE]) casi siempre se
percibe desde la posicién de deciibito y el cuerpo levita hacia
el techo v se va. Estas sensaciones las han experimentado
algunas personas en relacion con el suefio, y puede observarse
en las mismas situaciones patolégicas que se describen mis
adelante.

Existen otras desviaciones dela imagen corporal de base
psicolagica. Por ejemplo, las'personas, casi siempre mujeres,
con anorexia se siguen viendo a si mismas como obesas aunque
estén caquécticas. Haysin duda, un componente de imagen
corporal distorsionada en los conflictos de sexo. Millones de
personas intentan biar su imagen mediante la cirugia,
tatuajes, piercingso culturismo hasta adquirir a veces aspec-
tos que a los datf:a?s nos parecen grotescos v para ellos son
placenteros.

En situaciones patologicas también se puede alterar el
esquema corporal de manera pasajera, por ejemplo en lesio-
nes agudas dolorosas de las extremidades, traumatismos de
plexos, por el efecto de drogas (LSD, mescalina), en las crisis
de epilepsia focal temporal o parietal, en delirios psicoticos y
en lesiones del lébulo parietal. En todos estos casos el pacien-
te puede experimentar sensaciones de falta de un miembro
o de su encogimiento o, por el contrario, de su crecimiento
desmesurado u otras sensaciones corporales aberrantes. Uno
de los mds dramiticos es el sindrome de Cotard, en el que el
paciente asegura que esti muerto/podrido todo él o partes
de su cuerpo. Descrito inicialmente en trastornos psicéticos,
puede observarse en lesiones parietales. Los trastornos mads
importantes se exponen a continuacion.

Hemiasomatognosia

Ocurre en las lesiones parietales, sobre todo derechas. El
paciente ignora totalmente que las extremidades contralaterales
son suyas e incluso afirma que hay otra persona en la cama con
él o cree que su mano o su pierna son de su pareja de cama
(somatoparafrenia). En las formas mds simples, el paciente
solo se muestra negligente con un hemicuerpo para lavarse,
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afeitarse o vestirse. En algunos casos, el enfermo personifica el
miembro afectado y le da un mote para referirse a él o lo trata
como =i fuera un mufieco o un nifio.

La razon del predominio de las lesiones derechas es dis-
cutida. Puede ser que en las lesiones izquierdas la afasia impida
las mismas manifestaciones o que realmente la imagen corporal
esté lateralizada en el lobulo parietal derecho. Otra explicacién
posible es que en los trastornos del esquema corporal interven-
ga un defecto de la atencién, ya que esta bien establecido que
el hemisferio derecho es dominanie para esa funcion. Se trataria
de una inatencion o negligencia del espacio personal, como se
ignora en lesiones similares el espacio extrapersonal.

En algunas lesiones en la encrucijada temporoparietal
izquierda también hay trastornos en el reconocimiento de las
propias partes del cuerpo (autotopoagnosia y agnosia digital).
La agnosia digital se manifiesta animando al paciente a que
denomine sus dedos o los del observador. Estas pruebas son a
veces dificiles de valorar, pues muchos enfermos no recuerdan
el nombre especifico de los dedos o estin afisicos.

Anosognosia

Es la incapacidad del paciente para reconocer su enfermedad.
Puede referirse a defectos motores, pero también del lenguaje,
de la memoria o visuales. Implica una falta de consciencia de
uno mismo, no causada por una disminucidn del nivel de vigi-
lancia, sino por un trastorno multifactorial {defectos sensoriales
o perceptivos, de negligencia o inatencion, etc.). No se debe
confundir con la negacién de la enfermedad como parte del
proceso psicoldgico de adaptacion tras el diagnostico.

El caso mas comuin es el de los pacientes con lesiones fronto-
parietales derechas agudas en las que el paciente niéga que esté
hemipléjico del lado izquierdo. Esta ignorancia suele ser tran-
sitoria y es excepcional que el paciente consérve una negacion
tajante de su defecto durante muchos dias, pero si es posible
que persista una forma menor de anasognosia, como, por gjem-
plo, una escasa rcusicn emocional o cierto desinterés por
su defecto (anosodiaforia). Algunos reconocen su déficit de una
manera general o imprecisa, pero niegan los defectos motores
especificos, oa la inversa. Laanosognosia puede acompanarse
de asomatognosia. Tode@lle dificulta el proceso de rehabilita-
cién y confiere un peor prondstico de recuperacicn.

El predominio de las lesiones derechas es muy notable como
causa de anosognosia de una hemiplejia. En el test de Wada
(la anulacion funcional transitoria de la funcidn de un hemis-
ferio cerebral por inyeccion intracarotidea de amital sadice),
el paciente se queda unos minutos hemipléjico. Casi todos los
enfermos que reciben la inyeccidn izquierda quedan afasicos y
con hemiplejia derecha pero se dan cuenta de ella y la recuerdan
después, mientras que practicamente todos aquellos a quienes
se les anula el hemisferio derecho niegan estar hemipléjicos.

La anosognosia de la hemiplejia ha sido atribuida, fisiopa-
tolégicamente, a diferentes mecanismos tales como descone-
xidn interhemisférica, falta de feedback sensitivo, negligencia o
inatencion, defectos cognitivos de orden superior (confusion),
alteracion especifica de la planificacién motora e incluso a
mecanismos psicolégicos de negacidn o defensa, pero ninguno
es completamente satisfactorio. En otros tipos de anosognosia
distintos de la hemiplejia no hay predominio de la lesion. Es fre-
cuente que los pacientes con ceguera cortical nieguen su defecto
visual. Los pacientes con afasia de Wernicke v jergafasia tam-
poco dan muestras de darse cuenta de su defecto y parlotean

sin cesar de manera ininteligible sin intentos de correccién ni
gestos de frustracion. Algunos pacientes con demencia leve
o moderada niegan sus defectos, sean de memoria o de otras
funciones, aunque se les demuestre que cometen fallos groseros
que atribuyen, enseguida, a nerviosismo o distraccion. No es
raro que aseguren encontrarse perfectamente y no quieran ir
al médico o se marchen de la consulta porque, en su opinidén,
no hay motivo para la visita.

Con frecuencia, los pacientes con anosognosia fabulan y
atribuyen su trastorno a otra causa; por ejemplo, la paralisis
a que les han puesto un yeso, ¢ la ceguera a que han apagado
la luz.

Autotopoagnosia

Es la incapacidad de reconocer y denominar las partes del
cuerpo. El paciente tampoco puede reconstruir el rompecabezas
de una figura humana. 51 afecta a los dedos recibe el nombre de
agnosia digital. Con frecuencia, en las lesiones de la encrucijada
temporoparietal i#zquierda se asocia a desorientacion derecha /
izquierda, porle que el paciente tiene especial dificultad para
pruebasgomo tocar con la mano derecha la oreja izquierda del
examinador, o similares. Para algunos autores este defecto se
deberia al componente semantico que interviene en la forma-
cion del esquema corporal.

Miembro fantasma

Este sindrome no se debe a una lesién cerebral, aungue los
pacientes con lesiones parietales también perciben aberraciones
en el hemicuerpo contralateral. Algtinos lesionados parietales
tienen la sensacién de un tercermiembro o miembro supernu-
merario, ademas del sanoy el'parético.

El miembro fantasma es la persistencia de la percepcidn de un
miembro que ha sido amputado. Se asimilan al mismo fendme-
no las sensaciones go ales anormales por desaferenciacion
de los parapléjicoscen lesion medular completa que notan sus
piernas en Itu;r\rimziltn.

El miembro fantasma es casi siempre secundario a las ampu-
taciones raumiticas; las amputaciones quirlirgicas o por enfer-
medades lentamente evolutivas lo producen con menos fre-
cuengia. Muchos amputados tienen sensaciones fantasma leves
que no les preocupan ni molestan, y no las refieren si no se les
'-'Ltl'mga especificamente. En los nifios es, con frecuencia, un
trastorno transitorio, pero esti demostrado que puede aparecer
en nifios amputados antes de los 6 afios de edad e incluso en
personas nacidas con miembros deficientes o ausentes. Este
hallazgo es de gran interés neurcbiolégico, pues apoyaria que
la distribucion de la representacién neural del cuerpo esti en
parte genéticamente determinada y no sujeta a las experiencias
del desarrollo. En algunas personas, el miembro fanfosma es
molesto por la intensidad de la sensacidén v porque el propio
miembro ausente es doloroso. Ese dolor central es diferente del
dolor del mufién, que no es necesario ni suficiente para que
exista sensacion de miembro fantasma.

Ocurre mas con la pérdida de las extremidades que con otras
partes del cuerpo que también se amputan (orejas, mamas,
nariz). Algunas mujeres siguen sintiendo el pezdn de la mama
amputada, especialmente durante la excitacion sexual. La
intensidad de la percepcién del miembro fantasma depende
de circunstancias ambientales o de la estimulacion de otras
partes del cuerpo; por ejemplo, en amputados de la mano por
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estimulos tictiles del tronco o de la cara. Esto se interpreta
fisiopatoldgicamente como debido a una reorganizacion de la
representacidn cortical somestésica.

El miembro fantasma se percibe al principio exactamente igual
a como era, v con el paso del iempo se siente como si fuera mas
corto. El realismo de la sensacicon de persistencia es inicialmente
tan grande que el paciente, en alguncs momentos, necesita mirar
(p. €j., debajo de las sibanas) para convencerse de que no existe
la mano o el pie que él nota tan vividamente. 5i siente prurito,
intenta rascarse donde deberia estar el miembro amputado v
se encuentra con el vacio o la cama; esto suele ocurrir mas en
momentos de baja vigilancia o atencién. El miembro fantasma
también esta sujeto a ilusiones de movimiento o de otro tipo.

Xenomelia o apotemnofilia

Este raro sindrome afecta a lo que se denomina el sentido de
pertenencia del propio cuerpo, una idea mas compleja que la
de la imagen corporal. Una parte del cuerpo se siente como
ajena vy el paciente expresa deseos de verse librado de ella. El
paciente quiere compulsivamente que se le ampute un miem-
bro sano. Es casi siempre la pierna izquierda. En ese deseo
hay un componente sexual. En algunos casos estudiados por
neurcimagen se han detectado anomalias en la estructura de
la corteza parietal, pero no estd confirmado que sea la causa y
no la consecuencia del sindrome.

Negligencia o inatencion ) 4

Es la incapacidad del paciente para prestar atengién a esti-
mulos procedentes del ambiente ¢ de si mismo. Por eso se
distinguen fendmenos de negligencia del espacio personal o
extrapersonal (egocéntrico o alocéntrica). Las lesiones focales
hemisféricas producen el defecto de los estimulos procedentes
del hemicampo o hemicuerpo confralaterales, lo que se deno-
mina hemiinatencidn o heminegligencia. En cualquier modalidad
sensitiva o sensorial, la hemiinatencion da lugar al fendmeno de
la extincién de un estimulo: el paciente percibe cada estimulo
por separado si se le toca en un hemicuerpo o se le presenta un
objeto en un hemicamp®, pero ignora sistematicamente el de
unlado (mds a menudo el izquierdo) si el estimulo es bilateral.

La heminegligencia mds estudiada es la visual y se interpreta
como un defecta del andlisis visucespacial y de la consiguiente
respuesta motora, y no tanto como un defecto del mecanismo
general de la atencion que selecciona y sostiene la actividad
mental centrada en una tarea concreta. El defecto de la atencion
en general produce la distractibilidad v, en casos extremos, la
confusion.

En la hemiinatencién intervienen fendmenags perceptivos,
motores y de motivacion. El defecto perceptivo se manifiesta
en la ya mencionada extincidn visual (o tactil). El componente
motor se ha denominado hipocinesin unidireccional y hace referen-
cia a la reduccién del impulso motor para explorar el campo en el
que se produce la negligencia. La hipocinesia afecta a las tareas
manuales y también a los movimientos oculares (las sacadas son
hipométricas hacia el lado ignoradao). Los pacientes tienen una
importante dificultad para dirigir la mirada al lado ignorado
v vuelven una y otra vez la mirada al lado bien percibido. La
negligencia motora también se manifiesta en la tendencia del
paciente a no usar una mano o a guifiar solo un ojo al pedirle
que cierre los dos. El componente de pérdida de motivacion

expresa la indiferencia afectiva hacia los estimulos procedentes
del lado ignorado. En términos de correlacion clinico-patoldgica
es posible que el componente sensorial esté mas relacionado con
las funciones parietales v los otros dos con los lobulos frontales
dentro de la red implicada en la hemiatencién. Los sindromes
clinicos de negligencia suelen observarse sobre todo en las lesio-
nes parietales y mas en las del lado derecho. Esta bien establecido
que el hemisferio derecho es dominante para la funcién de la
atencién. Se ha sugerido que las lesiones en el hemisferio derecho
reducen la inhibicidn que ejerce normalmente sobre el izquierdo,
€l cual incrementa entonces su actividad y la tendencia a explorar
el lado derecho e ignorar el izquierdo. Los estudios de imagen
para definir las dreas involucradas en la atencion han dado resul-
tados variables, pero algunas estructuras se han definido como
esenciales, por ejemplo, la porcién posterior del giro temporal
superior, el giro angular y el parahipocampo. Las lesiones sub-
corticales y en particular en el fasciculo longitudinal superior
(frontoparietal) también producen hemiinatencién visual. En
algunos estudigs, la correlacion de la inatencicn extrapersonal
se hace cen lesiones en un circuito frontal premotor ventral
y mediofrontal con las dreas temporales superiores, mientras
que la inatencion al espacio personal se relaciona mas con el
lébula parietal inferior. Los fendmenos de negligencia rara vez
las refiere el paciente, pero si que los advierte la familia, pues
observa que el paciente no presta atencidn a lp que ocurre a un
lado. Tipicamente no oe los objetos que estina su izquierda en
la mesa, se desvia a la izquierda cuando comduce, roza el coche
por ese lado al aparcar y no se afeita. o maquilla la hemicara
izquierda. Para poner de manifiesto la negligencia en el espacio
personal en la consulta, se pide queicoja la mano izquierda con
la derecha o que imite los gestos de peinar, maquillar o afeitarse.
La inatencién en el espacip extrapersonal se explora primero
observando los movimientos oculares para describir una escena;
el paciente ignora el lade izquierdo e insiste repetidamente en
mirar al lado derechoaOtras tareas son tachar letras seleccio-
nadas dentro de un o simbolos de cierto tipo entre otros
varios (el test de'la campana), dibujar objetos circulares con
simetria (flor ), biseccionar una linea por el centro o copiar
un paisaje esquematico. En estas tareas, el paciente no tacha los
estimulgs de un lado, solo dibuja la mitad de una margarita, se
desvia-al biseccionar la linea siempre al mismo lado o no des-
cribe mias que una parte de la escena. Si se presta atencion, se
puede observar que el paciente comete paralexias (cambios de
létras o silabas) solo con las primeras palabras de cada linea o
las primeras silabas de cada palabra. En otros casos ignora todo
lo escrito en un lado, generalmente el izquierdo; textos escritos
como los memis de un restaurante son los mis apropiados para
poner este defecto de manifiesto. La hemiinatencion afecta no
solo a los objetos reales, sino a los rememeorados; por ejemplo,
el paciente ignora un lado de su casa o de un edificio famoso
cuando lo dibuja o describe de memoria.

La inatencion a un hemicampo, generalmente el izquierdo,
da lugar a la agnosia del espejo. Se coloca un espejo a la izquierda
del paciente, el observador pone la mano a la derecha proyec-
tada en el espejo v se le pide al paciente que la coja. El paciente
analiza bien el espacio v va a buscar correctamente la mano a
su derecha. Por el contrario, si se pone el espejo a la derecha
v la mano del observador se proyecta desde la izquierda, el
paciente busca la mano en el espejo o detras de él ignorando
su localizacion real en el hemiespacio izquierdo.

La inatencién visual es un defecto heterogéneo, y un mismo
paciente puede presentarla en unas pruebas v no en otras. El
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Flgura 11.9 Hemiinatencian. (negligents) visual izquierda. A TC. Lesidn parietal derecha. B. E) paciénle dibuja lineas werticales sobre [as horizontzles salo en el hemicampo

derecha e ignora el quierdo. Cokligaptar |2 flor, ignora los pétalos del lado izquierdo.

paciente puedn: ignorar el espacio egocéntrico o alocéntrico.
Pueden ocurrir disociaciones inexplicables en la ejecucidn de
una a otra tarea. Por ejemplo, un paciente puede mostrar una
gran negligencia en las pruebas de cancelacion o biseccign v
muy poca en el dibujo de un objeto con simetria o enla lectura
(fig. 11.9). Es frecuente que el resultado en estas pruebas sea
cambiante de un dia a otro, o segun la orden que se le da al
paciente (fig. 11.10).

También puede observarse que el estimulo que el paciente
niega haber percibido lo ha sido en realidad porque facilita la
respuesta de la siguiente tarea. Por ejemplo, el paciente niega
la presentacién en el espacio ignorado del dibujo de un bate
de béisbol, pero responde mas rapidamente si la siguiente
presentacion es una pelota (efecto priming).

La negligencia del espacio personal coexiste a menudo con
otros defectos tipicos de las lesiones del hemisferio derecho
como la apraxia del vestir, la anosognosia o la hemiasoma-
tognosia, con las que puede compartir mecanismos fisiopa-
toldgicos.

Sin emibargo,eopia sin error la esfera del reloj.

Tr‘asturnus de la conducta

Las lesiones o enfermedades del cerebro producen, por un
lado, alteraciones que, como los defectos motores, sensitivos
o sensoriales, se han considerado tradicionalmente del Ambito
de la neurologia, y otras, como los cambios en la conducta,
personalidad, cognitivos o afectivos, que se han atribuido a la
competencia de la psiquiatria. Esta division ha sido motive de
infinitas criticas a lo largo del qlglo que ha transcurrido desde
que se pmd ujo, v es cada vez mas evidente que se trata de una
separacicn artificiosa. Con alguna frecuencia se intenta tender
un puente, no menos artificioso, y se habla de la neuropsiquia-
tria como la disciplina que se ocuparia de estos procesos a
caballo entre las dos divisiones previas. Desde el ambito de
la neurologia se ha creado una subespecialidad (behavioural
neurology o neurologia conductual) para referirse a este terreno
fronterizo entre la neurclogia y la psiquiatria. El término que se
le dé a lo que no es sino la necesidad de repartir el trabajo o de
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crear dreas académicas es lo de menos y siempre serd conven-
cional. Lo esencial es que todo médico que aborde a un paciente
con una alteracién afectiva, de personalidad o conductual debe
considerar que tales sintomas traducen una enfermedad cere-
bral, demostrable o no con los medios actuales (alteracion
funcional sin lesion estructural). Las enfermedades cerebrales
producen indistinta o simultineamente sintomas neuroldgicos o
psiquidtricos. Todo depende de la localizacién de la lesidn, ylos
neurdlogos deberian incrementar sus habilidades en la historia
psiquidtrica v en el uso de los llamados psicofirmacos.

El término conducta se aplica aqui en su acepeién mads amplia
posible para referirse a la manera en que los seres humanos se
comportan de un modo global, como personas, adaptindose
apropiadamente a un ambiente determinado. Esta conducta es
observable por terceras personas que pueden juzgarla como
apartada de los estindares habituales o, si tienen referencias
previas, como diferentes a lo que era propio del paciente antes
de caer enfermo.

El asiento anatémico de la conducta en el sentido antes
mencionado y que se puede concretar en los conceptos de
personalidad, humor y afecto, emocidn, sexualidad y otros
muchos radica en gran medida en el sistema limbico (amig-
dala, hipocampo, giro y corteza cingular, hipotilamo, tilamo
anterior, cuerpos mamilares, fomix, septum y dreas proximas
temporales v frontales medias). Los paradigmas de las lesiones
que modifican la conducta son los traumatismos, los ictus v las
demencias frontotemporales.

Cambios en la personalidad

Mo hay una definicién uniforme de personalidad. Es el estilo
global de conducta de una persona, que vamadurando con
los afios v la experiencia. Los psiquiatras disinguen unos ras-
gos que dan lugar al abanico clinice de las desviaciones de
la personalidad. Asi, se describen los rasgos psicopaticos o
sociopdticos, obsesivos, histeroides, paranoides, esquizoides,
neurasténicos, ansiosos o explosivos.

Muchas lesiones cerebrales dan lugar a cambios de la per-
sonalidad. No es infrecuente que en el caso de procesos expan-
sivos o degenerativos queafectan al sistema limbico el primer
sintoma observable ¥ quéllama la atencién a los allegados sea
el cambio de personalidad. También es muy frecuente como
secuela estable después de un traumatismo (fig. ¢11.8), un ictus
o una intervenciGn quinirgica (fig. €11.9). Los cambios suelen
ir bien en el sentido de acentuar los rasgos de la personalidad
premérbida, To cual es lo mas commin, o bien hacia la aparicion
de rasgos totalmente diferentes a los de la personalidad previa.
Esto puede convertirse en el principal problema del paciente,
que se ha transformado en otra persona a decir de la familia.
Este «cambio orgédnico de personalidad» es unade las secuelas
mas frecuentes de los traumatismos cranealesCon contusiones
frontotemporales.

Trastornos obsesivo-compulsivos

Este sindrome tiene una larga tradicién neuroldgica, pues
los rasgos de personalidad rigida, moralista e inhibida ya se
identificaron en los sindromes parkinsonianos al comienzo del
sigloxx. Ademis, los pacientes pueden ser extracrdinariamente
lentos en la solucidn de cualquier tarea o requerir incontables
comprobaciones de haberla realizado. Muchos de sus gestos
adquieren un caricter repetitivo o compulsivo vy ritualista.

Tienen pensamientos reiterativos, rumian ideas continuamente
0 hacen cilculos u otras actividades mentales sin cesar.

En términos neuroanatémicos y fisioldgicos, la conducta
obsesivo-compulsiva se relaciona, probablemente, con las
lesiones o disfunciones del sistema ejecutivo frontal y de sus
conexiones subcorticales, en particular con el micleo caudado.

Los sindromes neuroldgicos en los que la conducta obse-
sivo-compulsiva suele ser mis evidente incluyen las lesiones
frontales postraumiticas, algunos sindromes parkinsonianos, la
enfermedad de Gilles de la Tourette y ciertos casos de epilepsia
con crisis parciales complejas del lobulo temporal.

Trastornos afeclivos

En este apartado se pueden incluir los trastornos propiamente
del humor y otras manifestaciones proximas como la apatia
¥ la abulia. El humor puede estar exaltado y el paciente se
muestra eufirico, exultante, jocoso, como es propio de los
estados maniacos. Esta situacion es infrecuente en las lesiones
cerebrales orgdmicas, salvo en algunas lesiones frontales o en
los tumores de la regitn diencefalica.

La risa puede estar desinhibida v ser inapropiada a la situa-
cién gn los sindromes seudobulbares, pero en esos casos se
trata de una liberacién motora y no de una alteracidn afectiva.
El paciente lo mismo rie que llora sin motivo,y tiene otros
sintomas y signos de la paresia seudobulbar (digartria, disfagia,
reflejos corticobulbares exaltados, etc.).

En las lesiones cerebrales es mucha mis frecuente la depre-
sion con humor decaido, tristeza, sensaciones de culpa e
inutilidad, autorreproches e ideas de suicidio. Esta depresidn
puede ser reactiva a los déficits neuroldgicos, sin que pueda
explicarse por una alteracién erginica cerebral, como es el caso
de la depresi6n de un paciente parapléjico tras un accidente
sin traumatismo craneal, pero la depresion se ve con mas fre-
cuencia como efecto directo de las lesiones frontotemparales,
por ejemplo despué un ictus o un traumatismo cerebral.

En algunas e medades, como en el corea de Huntington,
el indice de suicidios es elevado. Un porcentaje importante de
los pacientes operados de epilepsia del lobulo temporal sufren
depresiones profundas con riesgo de suicidio unas semanas
después de la lobectomia, cuando, paraddjicamente, estin
libres de las crisis epilépticas. También se ha observado un
incremento de suicidios en los pacientes con enfermedad de
Parkinson operados para estimulacién profunda del niicleo
subtalimico a pesar de una mejoria motora excelente.

Muchos procesos organicos cerebrales, como tumores o
demencias, producen sintomas que se toman por depresion al
comienzo de su evolucién cuando los pacientes cambian sus
hibitos, se desinteresan por sus aficiones o por sus relaciones
sociales, hablan menos y participan poco en la vida familiar.
Es posible que muchos de estos sintomas dependan mas del de-
terioro cognitivo global que de un verdadero trastorno del
humor. Del mismo modo, algunos pacientes con lesiones fron-
tales o de los ganglios basales estin apdticos o abiilicos, mds
que depresivos. Los términos apatia v abulia no son faciles de
definir ni de separar de la depresion. Apatia puede ser la falta
de interés en las actividades ordinarias o que previamente
maotivaban al paciente, por ejemplo, la relacion con su familia.
Abulia es una pereza extrema con gran lentitud para hacer
cualquier actividad si no se le pide intensamente al paciente
que la lleve a cabo. Los pacientes con este comportamiento
apdtico o abtilico no estin forzosamente deprimidos, tristes, con
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Figura 11.10 Ejemplo de hemiinatencidn derecha, que es menos frecuente. y de la
variabilidad de los resultados segon el modelo. En A hay una tendencia a ignorar los
pétakos de |a derecha. En B no se ignoran los pétalos de la flor de |a quienda sino la
flor de la derecha completa. En G se ignoran los pétalos derechos de ambas flores.

ideas negativas, y asi lo reconocen los propios enfermos si se les
interroga expresamente por sus sentimientos. Estos trastornos
se observan en las lesiones de los circuitos corticosubcorticales
frontales y son especialmente caracteristicos de las lesiones de
la parte anterior del niicleo caudado.

Un sindrome proximo es el denominado de hipoactivaciin
psiquica, que se observa sobre todo en lesiones de los ganglios
basales y en particular de los globos palidos, por gjemplo
tras episodios de anoxia (fig. e11.10). Los pacientes tienen ese
comportamiento externo apitico y abiilico y pueden pasar
horas inméviles sin hacer nada si no se les incita aello. Lo que
caracteriza a este sindrome, en opinién de algunos autores,
es el vacio mental. Los pacientes no hacen nada porque no
tienen ninguna idea en su mente. 5i se les interraga sobre ello
insisten en que no estdn tristes, sino vacies, v no piensan en
nada. De ahi el nombre de hipoactivacidn psiguica (o «acinesia
psiquicax). Este estado de vigilia sin actividad mental puede
interpretarse como un estado anormal de la consciencia, sin
contenido.

Alucinaciones y otros sintomas

psicoticos

Alucinaciones son percepciones falsas en ausencia del estimulo
sensorial o0 ambiental apropiado. [lusiones son percepciones
erroneas de estimulos realmente existentes. Ideaciones falsas
son ideas fijas, convicciones de las que es imposible sustraer
al paciente a pesar de su, a todas luces, absurdo cardctersLas
alucinaciones v las ilusiones pueden ser auditivas, visuales y
también somestésicas. Las ideaciones falsas son la principal
caracteristica de las paranoias.

Todos estos sintomas, junto con otros muchos trastornos,
son el nicleo sintomatico de las psicosis esquizofrénicas y tam-
bién pueden acompafiar a estados depresivos u otros estados
psicopatolégicos.

Las ilusiones y alucinaciones pueden ocurrir aisladas, en
ausencia de todo trastorno de la consciencia, sin delirio ni con-
fusion. Las ilusiones y alucinaciones visuales de los pacientes
con lesiones isquémicas corticales pertenecen a este grupo.
También ocurren alucinaciones visuales con un sensorio des-
pejado en muchos pacientes por efecto de los farmacos, por
ejemplo por levodopa o anticolinérgicos, antes de llegar a
producir confusién y otros efectos toxicos. Algunas otras

lesiones focales cerebrales pueden producir alucinaciones,
mas visuales que auditivas, sobre todo las del tegmento pontino
{«alucinosis peduncular+). En estos casos, los pacientes también
tienen una gran reduccion del suefio. En estados de privacion
de suefic es muy frecuente que aparezcan ilusiones y alucina-
ciones visuales. Las alucinaciones al entrar en suefio (hipna-
gogicas) o al despertar (hipnopompicas) se han descrito como
particularmente frecuentes en el sindrome de la narcolepsia-
cataplejia, pero las tienen muchas personas durante el suefo
fisioldgico, mas en el de la siesta, especialmente tras priva-
cidn de suefio. Suelen ser visuales, pero también pueden ser
auditivas o cenestésicas (de movimiento del cuerpo del propio
individuo) o experiencias de salit de uno mismo (ouf-of-body
experience).

Suele haber alucinaciones en el aura de las crisis epilépticas
de comienzo focal. Pueden ser alucinaciones simples o com-
plejas, olfativas, sensitivas, auditivas o visuales, dependiendo
del drea de comienzo (v. cap. 17). Algunos pacientes con epilep-
sia, sobre todo de tipo hipocdmpico, tienen estados psicaticos
intermitentes provocados por la introduccidn o retirada de
los farmacos antiepilépticos. Mas raramente tienen psicosis
estables| de tipo maniaco o paranoide.

En elanra de la migrafia, los sintomas suelen ser sensitivos
ovistales elementales, pero en ocasiones los pacientes también
tienen fendmenos alucinatorios mas complejos (W cap. 9). Se
denomina sindrome de Alicia en el Pais de las Maravillas a los epi-
sodios agudos de alucinaciones visuales en losique predominan
las impresiones de macro- o micropsia y la vision de animales
fantisticos. Ocurre sobre todo en nifosg,y en unNos pocos casos
se relaciona con epilepsia o migrafa evinfecciones virales, pero
en la mayoria son episodios autelimitados idiopéticos que no
se repiten.

En los estados de confusion aguda (v. cap. 10) los pacien-
tes muestran alucinaciones floridas, generalmente visuales,
ademids de alteracioneside la atencidn, de la vigilancia y del
suefnio. Las causas de delirio y confusidn aguda son numerosi-
simas, y entre ellas'destacan las intoxicaciones y los estados de
privacion deal | 0 sedantes. El uso continuado de toxicos
como el alcohol, la cocaina, las anfetaminas, el LSD y otras
drogas alucindgenas puede dar lugar a un estado psicético
permanente.

En Tas demencias de cualquier etiologia (v. cap. 26) los
sintomas psicoticos pueden aparecer intermitentemente o de
forma permanente. En las demencias principales por su fre-
cuencia (enfermedad de Alzheimer, enfermedad con cuerpos
de Lewy, demencia de tipo frontal, demencia de origen vas-
cular), el momento de aparicién de la sintomatologia psicotica
v sus manifestaciones varian ligeramente. Asi, por ejemplao,
en la enfermedad de Alzheimer de evolucion mas habitual
o en las demencias de origen vascular, las alucinaciones, los
sintomas paranoicos como la celotipia, el desdoblamiento de
la personalidad de los cuidadores o familiares, la agitacion, la
agresividad o el delirio suelen aparecer cuando la evolucidon
lleva ya algiin tiempo y el deterioro cognitivo es moderado o
avanzado, salve que la psicosis se desencadene bruscamente
por acontecimientos externos o farmacos. Por el contrario, en
la demencia con cuerpos de Lewy las alucinaciones visuales
v los estados de confusion, especialmente los provocados por
dosis bajas de muchos firmacos, son un sintoma precoz en la
evolucidn. En las demencias de tipo frontal las alucinaciones
o el delirio no son sintomas precoces, pero si los trastornos de
comportamiento.
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Autismo

Es un sindrome complejo y hoy dia se habla de un espectro
autista que incluye sindromes inespecificos y otros sindromes
reconocibles como el Asperger, el X frdgil, la esclerosis tuberosa
v el de Rett. La frecuencia del autismo estd creciendo (aproxi-
madamente 600,/ 100.000 habitantes) quiza como consecuencia
de un sesgo de deteccién y criterios de diagnéstico.

La base anatomopatologica o neuroquimica es diversa. Se
han descrito mediante neuroimagen y estudios post mortem
diversas alteraciones del desarrollo y de la conectividad que
no son constantes en todos o la mayoria de los casos, aunque
tienen en comiin que afectan a los sistema neuronales esenciales
en la comunicacion y la conducta social.

La influencia genética viene avalada por varios datos como
la concordancia entre gemelos monocigoticos (60-90:) ¥ nume-
rosos estudios que implican a un gran nimero de genes de
susceptibilidad o patogenos (mis de 30). La variabilidad de
las mutaciones es tal que se ha dicho que cada paciente es
genéticamente tinico. En aproximadamente un 20% de los casos
se llega a un diagnéstico genético molecular.

El nivel de gravedad del sindrome es amplio, por lo que en
algunos casos la interferencia en la sociabilidad y la autonomia
del paciente es leve o moderada, mientras que en otros casos el
Ppaciente esti gravemente incapacitado. El diagndstico genérico
de autismo no es hoy dia suficiente. La precision en el estado
clinico, neuropsicoldgico y genético es esencial para un prongs-
tico y un plan de tratamiento apropiados. Se distinguen un
autismo esencial y otro sindrémico (o asociado a otros tras-
tormos). El esencial se distingue por la ausencia de rasgos dis-
mirficos, el predominio masculing, el rigsge.de recurrencia
en otro hermano o historia familiar. El autismo sindromico se
acompafia de rasgos dismdrficos, prédemina en nifias y la his-
toria familiar es rara.

Los tres elementos basicos del autismo son: a) alteracion
cualitativa de la interaccion socialy b) alteracion cualitativa
de la comunicacicn, y c} patrones de conducta e intereses res-
tringidos, repetidos y estereotipados. Ademas, hay una variada
comorbilidad neuropsiquidtrica como ansiedad, depresion,
auto- y heteroagresividad, crisis epilépticas, tics, alteraciones
gastrointestinales v del suefio.

El sindrome suele detectarse en el nifio pequefio por la falta
de reaccion adecuada a los estimulos ambientales, sean tichles,
visuales o auditivos. Muchos padres creen que el nifio es sorda.
Algunos estimulos normales parecen dafar al nifo, que los
rechaza, mientras que se fija a otros que le resultan agradables.
La mirada es huidiza, no sonrie, y su contacto afectivo con los
padres es pobre. Puede ocurrir que no lleguen a desarrollar
el lenguaje. 5i lo hacen, suele ser peculiar, can tendencia a
la ecolalia, a la eleccion o inclusion de palabras inusuales, a
una prosodia atipica como una cantinela y, sobre todo, a la
dificultad para mantener un didlogo.

El paciente puede tener un nivel cognitivo o intelectual bajo,
pero en algunos casos es normal o, paradéjicamente, elevado,
aunque limitado a un drea concreta. Asi, puede ocurrir que
tenga habilidades excepcionales para hacer cilculos mentales,
resolver rompecabezas, jugar a los naipes o para ciertas tareas
musicales.

La conducta de los pacientes es peculiar. Tienen tenden-
cia a jugar o entretenerse en actividades solitarias y repeti-
das. Mo participan en juegos colectivos. La rigidez de su

comportamiento es muy grande, y sacarlos de sus rutinas es
muy dificil y motivo de crisis de angustia o irritabilidad. 5i se
les deja hacer una actividad de su eleccién pueden ocuparse en
ella durante horas. Son incapaces de interaccionar socialmente
¥, aungue tengan un buen nivel intelectual, rara vez llevan una
vida independiente. Su afectividad es muy fria o labil.

El comportamiento motor también es peculiar. En las formas
graves infantiles ya se manifiesta precozmente por la tendencia
del nifio a jugar y mirarse las manos, que frota, chupa o ale-
tea incesantemente sin mostrar interés por otros objetos. Mas
adelante puede andar de manera peculiar, sobre las puntas de
los pies, v aletear los brazos. La tendencia a los movimientos
repetidos y estereotipados es ostensible. En ocasiones, las este-
reotipias son autoagresivas, como cabecear contra la pared o
maorderse. Algunos pacientes lo huelen todo compulsivamente
v otros toquetean las cosas. La mayoria de esos estimulos les
desagradan y se fijamna alguno que les es individualmente
placentero. Esto tambien ocurre con los alimentos, por lo que su
dieta puede ser muy mondtona, pues aceptan muy pocas cosas.

El prondstico depende de la gravedad del cuadro y es
muy desfavorable en los autistas mas profundos. Las terapias
intensivas de modificacién de la conducta y de adquisicién
del lenguaje pueden mejorar a los nifios diagnosticados mas
précozmente, pero es raro que se pueda alcanzar un nivel sufi-
ciente para una total integracién v autonomia secial. El papel
de los fairmacos (estimulantes, neurolépticas, antidepresivos)
es controvertido.

*

Catatonia N\

La catatonia se ha descrito.com' mas detalle en el capitulo 3. Se
caracteriza por tres sintomas principales: inmovilidad, mutis-
mao ¥ retraimiento con rechazo de la comida v bebida. Ademas,
los pacientes presentan mirada fija mantenida, paratonia y
aumento «cérepdel muscular con sostenimiento prolon-
gado de ciertas posturas espontineas o impuestas pasivamente
(catalepsia),.muecas faciales, negativismo, ecolalia-ecopraxia
v estereptipias. En algunos casos hay crisis de agitacion mo-
tora intermitentes. Este sindrome se describio inicialmente
aspciado con trastornos afectivos, pero luego se vinculd casi
exclusivamente con un subtipo de esquizofrenia, y mds tarde
se ha descrito asociado a muchas alteraciones organicas del
cérebro. Estudios de EMf han relacionado la catatonia con
hiperactivacion de la corteza orbitofrontal v la corteza pre-
frontal ventromedial, e hipoactividad de la corteza prefrontal
dorsolateral. Probablemente desempefan un papel importante
los receptores GABA-A en la fisiopatologia de este sindrome.
Un sindrome que es preciso tomar en consideracion es el de
una encefalitis autoinmune.

Responde al tratamiento con lorazepam. Hay una variedad
maligna resistente que puede poner en peligro la vida del
paciente y obliga a ensayar el electroshock.

Sindromes topograficos cerebrales

En este apartado se describen las agrupaciones de los signos v
sintomas deficitarios que se han analizado separadamente en
este capitulo (afasias, agnosias, apraxias, etc.). Esas agrupacio-
nes se hacen con referencia a los lobulos principales del cerebro
o a parte de ellos.
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Figura 11.11 Ejemples de lesiones que praducen sindrome prefrantal con cambios
de conducta y personalidad. A. Lesiones posquindroicas fras extirpacion

de un meningioma de la hoz. B. Lesiones de una antigua leucotomia practicada

4 un paciente esquizafrénica.

Sindromes frontales

El lébulo frontal incluye, esquemidticamente, tres grandes zonas
funcionalmente diferentes: la corteza motora y la corteza pre-
motora, que abarca el drea oculomotora asi como las dreas no
involucradas directamente en el movimiento, que son la corteza
paralimbica (cingular anterior, paraolfatorio y orbitofrontal
caudal) y la corteza heteromodal fpolo frontal). Los déficits
motor y oculomotor por lesiin de las dreas motoras y premoto:
ras ya se han descrito en los capitulos 3 v 6. Como recordatorio,
cabe sefalar que incluyen: hem:parﬁm hlpertoma con oposi-
cionismao, liberacidn de los reflejos de prensicn, incontinencia
esfinteriana, tendencia al mutismo y disprosodiagademas del
componente motor de la heminegligencia (hipocinesia unidi-
reccional). La paresia oculomotora se manifiesta por pérdida de
los movimientos saciddicos iniciados voluntariamente hacia el
lado opuesto, mientras que se conservan los de seguimiento y
oculocefilicos; puede haber desviacion conjugada de la cabeza
v los ojos al lado de la lesién én agresiones agudas.

Las correlaciones entre los diferentes elementos semiologi-
cos del sindrome prefrontal y las lesiones neuropatologicas
son muy dificiles en el homibre, porque rara vez las lesiones son
tan circunscritas como para permitir conclusiones Seguras
(fig. 11.11), pero a grandes rasgos se recogen en la tabla 11.5.

Uno de las déficits neuropsicolagicos més caracteristicos de
las lesiones frontales es la incapacidad de tomar decisiones,
de hacer el planteamiento v la secuencia de conductas com-
plejas, lo que se ha dado en denominar funciones ejecutivas. Se
requieren pruebas neuropsicoligicas especiales para detectar

Tabla 115 Cormelacién dliinico-patologica de los elementos
del sindrome frontal

Cuadro clinico

Localizacion de la lesion

Sindrome disejecutivo

Corteza externa/lateral
prefrontal

Apatia, abulia, incontinencia

Corteza paralimbica anterior

Desinhibicion, sociopatia,
falta de sentimientos

Corteza orbitaria y temporal
anterior

Afasia no fluida, agramatismo,

miutismo

Corteza opercular izquierda

el defecto en la toma de decisiones, que enfrentan al paciente
a la tarea de organizar o planificar su conducta o a decidir
frente a dos o mis tareas contrapuestas. Las pruebas mas apro-
piadas y utilizadas para revelar los defectos de las funciones
ejecutivas son la de ordenacion de tarjetas (test de Wisconsin)
o de seguimiento ldgico (frail-making), de tareas secuenciadas
{pruebd de la Torre de Londres) o de inhibicién de respuestas
inmediatas (stroop-fesf). El lowa Gambling Task se ha propues-
to como una prueba para medir los aspectos emocionales o
valorativos de la toma de decisiones vinculados a la corteza
frontal ventromedial.

Pero la sensibilidad y especificidad de todos estos test es
discutida, pues se producen dobles disaciaciones con todos
ellos, es decir, se alteran con lesiones en otras dreas cerebrales
y no se alteran con lesiones en los lobulos frontales en algunos
casos. La prueba de sfroop tiene el interés afiadido de poder
detectar defectos simulados. Esta prueba se basa en el principio
de que la lectura de una palabra es mds rapida y automatica
que la denominacion del color con que estin dibujadas las
letras. El paciente debe nombrar el color de las letras e inhibir
la tendenciaaleer la palabra. Al paciente se le presentan tres
situaciones: a) situacién neutra, en la que las letras no forman
palabras y, por tanto, no interfieren en la denominacion del
colof; bl situacion congruente, en la que las palabras estin escri-
tas en su color (verde en verde, rojo en rojo, elc. ) % por tanto,
no solo no interfiere en la denominacion del color sino que esta
se facilita, y c) situacidén incongruente, en la.que las palabras
¥ el color son incongruentes (verde en roj) ¥ ponen a prueba
al paciente. En esta situacién es donde fallan los pacientes que
tienen un defecto de atencidon o de imhibicidn de la respuesta
automitica, mientras que los simuladores fallan mds en la
prueba congruente o comeben errores al azar.

El defecto en la generacidn de antisacadas detecta también
la dificultad de los pacientes con lesiones frontales para inhibir
una respuesta automatica. En primer lugar, se pide al paciente
que mire al dedo del explorador que se le presenta alternati-
vamente en uno utlro lado. A continuacion, se da la orden al
paciente de que.mite al lado contrario del que aparece el dedo
v se observa que sigue haciendo las sacadas hacia el dedo.
Otra tareasencilla en la que los pacientes con lesiones frontales
fallan estrepitosamente es en el seguimiento de secuencias
matoras con la mano («pufio-palma-borde~) o para realizar
mgvimientos alternantes con ambas manos. Hacer abstraccio-
riesD semejanzas, extraer el significado figurado de un refran o
hacer listados de palabras por categorias son pruebas sencillas
y ttiles para detectar la disfuncion frontal.

El sindrome por lesion prefrontal, junto con la afectacion
del sistema limbico v caras mediales de los lobulos temporales,
incluye trastornos de la personalidad, de la conducta v afectivos
(cuadro 11.5). Los pacientes adoptan, esquemiticamente, uno
de los dos tipos clinicos extremos: el primero estd dominado
por la apatia, la abulia o la inercia, y el otro, por la inquietud,
la actividad constante, la euforia y la desinhibicion fatua.

La transformacion que sufre el paciente por una lesidn fron-
tal hace que se lo describa con alguno de los siguientes térmi-
nos: pueril, provocador, desalifado, chistoso, irresponsable,
grandilocuente o irascible, o bien como falto de espontanei-
dad, de curiosidad e iniciativa y sin sentimientos, motivacion,
pensamiento ni actividad (abulia). Otros perderan el juicio, la
anticipacién y la introspeccion, la capacidad de esperar una
recompensa v la de experimentar remordimiento, culpa o pena.
También se alteran el razonamiento abstracto, la creatividad,
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CUADRO 115 Sindrome prefrontal

Trastornos de la conducta y del humor
Cambio de la personalidad premdérbida
Indiferencia afectiva y social, apatia
Depresion, tristeza, ansiedad

Irritabilidad, inestabilidad del humaor
Puerilidad, jocosidad

Desinhibicion, pérdida de las maneras sociales
Hiperoralidad, megafagia

Estereotipias moioras y del lenguaje (ecolalia)
Conducta =de utilizacién-

Comporamiento obsesivo-compulsivo

Trastomos intelectuales (cognitivos)

Falta de iniciativa y toma de decisiones

Incapacidad de llevar a cabo una tarea planificada
Fallos de atencidn, concentracion y memaoria de trabajo
Pérdida de la introspeccion (insight)

Pérdida del juicio critico, del pensamiento abstracto y de los valores
moralas

Otros trastornos

Reflejos exagerados de pransidn ¥ succion

Reflejos corticobulbares vivos

Trastomos de los movimientos sacadicos oculares voluntarios
Pérdida del control esfinteriano (indiferancia ante la suciedad) '
Pérdida del equilibric zin incoordinacion de las extremidades (-ataxia

frontals) /

Megligencia motora

la solucién de problemas y la flexibilidad mental. Llegan a
conclusiones prematuras y se hacenexcesivamente concretos
vy fijados a un estimulo. Muchas de estas caracteristicas las
refieren los familiares del paciente, v se pueden poner de mani-
fiesto en el interrogatorio por la manera en que ¢l enfermo se
expresa respecto de si mispie o de su enfermedad sin necesidad
de plantearle ningunafprueba. La falta de juicio, de ética o
de capacidad de abstraccién puede ponerse de manifiesto al
pedirle al paciente que dé su opinién sobre el significado de
una historia absurda, de un refrin, sobre un hecho delictivo o
un conflicta soeial de la vida real reciente.

El paciente con lesiones frontales puede necesitar varias
horas para llevar a cabo un pequefio plan (lentitud obsesiva).
También suelen tener una tendencia compulsiva al toqueteo y
manipulacidn constante de las cosas, o bien repiten de manera
estereotipada las mismas frases o preguntas o hacen sin parar
operaciones matemsticas mentalmente. El paciente no puede
prestar atencidn a varios componentes del problema al mismo
tiempo, ni alterar con flexibilidad el foco de su atencion, captar
el contexto de una situacion, resistir a la distraccion e interfe-
rencia, seguir instrucciones en varias etapas, inhibir respuestas
inapropiadas y mantener una conducta sin que aparezcan
perseveraciones o intromisiones de una tarea sobre otra.

La pérdida de las maneras sociales, en especial durante la
comida, es precoz y llamativa. El paciente puede comer de
forma glotona v llevarse la comida a la boca con las manos o
cogerla del plato de otros comensales o comer cualquier cosa
que ya esta fria o desechada o sin cocinar. Nada mas terminar

una comida, pueden seguir comiendo si se les presenta algo
de nuevo. La desinhibicion en la esfera sexual les lleva a hacer
proposiciones indecentes, pasearse desnudos, masturbarse en
publico, hacer voyeurisme o escapadas del domicilio familiar.
Las estereotipias pueden ser verbales, espontineas (repeticion
de frases o palabras insulsas) o inducidas (la ecolalia de las
palabras del examinador). Las estereotipias también pueden
ser fonatorias (ruidos guturales o cantinelas) o manuales, va sea
simples (palmoteos, frotamientos) o complejas, manipulando
cuanto encuentran a su alrededor. Pueden tener rituales com-
plejos que repiten de forma obsesiva, y no es raro que tengan
relacién con sus propias heces. 4 menudo deambulan sin sen-
tido de un lado a otro.

Los defectos en la conducta antes descritos se interpretan
como debidos a la pérdida de dos funciones esenciales del
lébulo frontal: iniciar tareas dirigidas a un objetivo e inhibir o
suprimir programas desencadenados por estimulos externos.
Cuando no es asi, el individuo tiene una gran dificultad para
mantener una gonducta «proposicional» dirigida a cumplir
un objetive.

Un caso extremo de este trastorno lo constituye la conducta
de imifacion y ukilizacidn, en la que ante un objeto (gafas, pluma,
martillo de reflejos, fonendoscopio), el paciente no puede dejar
déusarlo imitando incluso al médico en sus gestes profesio-
nales. Esta conducta se puede describir como lajpérdida de la
autonomia del paciente respecto de los objetos del ambiente
{no puede inhibir el estimulo para utilizarun objeto aunque
interfiera en otra tarea que estuviera realizando). La conducta
de ukilizacién no depende de la expectativa del paciente de
lo que cree que el médico esperade él ante los objetos que
le presenta. 5e ha descrito sobre todo en lesiones mediales y
basales de los l6bulos frontales, pero también se observa en
lesiones talimicas, probablemente por alteracion de la proyec-
cion talamofrontal.

Otra modificacién neuropsicoldgica caracteristica afecta a la
respuesta emocional aafectiva. Esta respuesta estd mediada por
las conexiones del giro cingular con el tilamo, el hipotilamo
y el hipocamp as leucotomias prefrontales (v. fig. 11.11B)
buscaban esa modificacion emocional para corregir la ansie-
dad patologica, las neurosis obsesivas y los trastornos psicé-
ticos, pero sus resultados eran impredecibles e inconstantes v,
generalmente, daban lugar a otros efectos indeseables tanto
somiticos (incontinencia) como neuropsicolégicos (alteraciones
sexuales, desinhibicidn, etc.).

También se ha relacionado con las lesiones frontales la
conducta violenta, en parte a través de la dependencia del
estimulo ambiental v de la incapacidad de inhibir una res-
puesta emocional y fisica excesiva. El estudio sistematico
de criminales que han actuado con violencia ha demostra-
do la frecuente presencia de anomalias de tipo frontal en la
exploracion neuroldgica y neuropsicoldgica; la combinacién
de estas anomalias neurolégicas con elementos biogrificos
negativos, como un ambiente sociofamiliar degradado, una
historia de malos tratos en la infancia (a menudo con abuso
sexual) o rasgos de paranocia y alcoholismo, se encuentran
en muchos autores de crimenes violentos. Un estudio con-
trolado de veteranos de la guerra de Vietnam ha confirmado
el desarrollo ulterior de conducta violenta en los lesionados
del lébulo frontal (sobre todo de la porcién medioventral).
La corteza medioventral se ha comprobado esencial en la
capacidad de aprender por retroalimentacidn de un estimulo
negativo.
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Sindromes del Iébulo temporal y del sistema
limbico

Ellébulo temporal presenta una gran diferencia morfolégica v
funcional entre las estructuras de su cara externa (circunvolu-
ciones temporales superior, media e inferior) relacionadas con
la audicién y el lenguaje, y las de la cara interna (hipocampo,
parahipocampo, corteza entorrinal, amigdala), que a través
de sus conexiones con el tilamo, el hipotilamo, los tubérculos
mamilares v la circunvolucion del cingulo constituyen el prin-
cipal asiento anatémico de funciones muy complejas como la
memoria y la regulacion de la vida instintivo-afectiva (cua-
dro el11.1).

Sindromes del l6bulo temporal (cara externa)

Las radiaciones pticas hacen un bucle alrededor del asta
temporal, v por ello lesiones anteriores del lébulo temporal
en cualquier lado pueden producir un defecto hemiandpsi-
¢o homonimo, generalmente incompleto (cuadrantanopsia
superior).

La funcitn esencial del 1ébulo temporal izquierdo es la de
servir de asiento anatémico principal del lenguaije, v sus lesio-
nes se traducen en afasia. Las lesiones de la circunvolucion
temporal superior producen trastornos del reconocimiento
auditivo (el audiograma es normal, los sonidos v voces se per-
ciben, pero no se reconocen). Las lesiones izquierdas alteran la
identificacion de las palabras, y las derechas, la de la miisicay
el ritmo (disprosodia). Las lesiones bilaterales causan agnosia
auditiva grave.

Las lesiones del l6bulo temporal derecho, especialmen-
te cuando son agudas y extendidas hacia el lobule parietal,
producen un estado de confusidn e inatencion muy dificil de
diagnosticar si no es con ayuda del EEG y de la neuroimagen.
Las lesiones menos intensas v graves produeen trastormos més
sutiles, como, por ejemplo, en la memeria visual. En el test de
audicion dicotica, el enfermo recibe, a través de unos auri-
culares, una informacion diferente (p. ej., series de niimeros)
por cada oido. Normalmente se retiene mejor la informacién
que llega por el oido derecha (al lébulo temporal izquierdo).
Los pacientes con lesidgindel lébulo temporal derecho exage-
ran la preferencia normal, v los que tienen lesiones del lado
izquierde la invierten y retienen mejor lo que les llega por el
oido izquierdo.

Sindromes de la corteza temporolimbica

Las lesiones en este sistema pueden producir una constelacidn
de sintomas y signos, uno de cuyes mejores ejemplos lo cons-
tituye el contenido de las crisis epilépticas que se originan en
esta drea, la mas epileptogena en el hombre. Las principales
manifestaciones permanentes son los trastornos de la memoria
por un lado y los de la conducta y las emociones por otro.
Kliiver y Bucy describieron estos trastornos por resecciones
bilaterales en los primates.

Los trastornos de la conducta pueden ser muy variados,
v los pacientes pueden presentar tanto un exceso como un
defecto de cualquiera de las manifestaciones habituales de
la persona humana. Pueden presentar una gran labilidad
emocional o asistir indiferentes a cuanto les rodea; pueden
aparecer apiticos y abiilicos o tremendamente agresivos y
descontrolados, con crisis de rabia y violencia inmotivadas. E1

apetito sexual puede ser desmesurado o desaparecer completa-
mente; comen vorazmente sin saciarse o dejan de hacerlo hasta
la caquexia. Pueden estar permanentemente angustiados v
ansiosos o deprimidos. Las zonas que determinan alteraciones
de uno u otro tipo de las descritas estdn muy proximas entre
si en la cara medial y orbitaria de los lobulos temporales (y
frontales), en la region de la amigdala y los nicleos septales.
En los animales, es posible producir trastornos de conducta
relativamente selectivos por lesiones circunscritas, pero en el
hombre, en general, los defectos ocurren combinados de forma
variable y bastante impredecible, dado que la extension de las
lesiones vasculares, traumaticas, lumorales o por encefalitis en
estas dreas no siguen patrones anabomicos precisos e iguales
de uno a otro caso.

Sindromes parietales (cuad:o c112)

Los defectos sensitivos permanentes por lesion del drea sen-
sitiva primaria suglen predominar sobre las sensibilidades
llamadas profundas, como la vibratoria, la discriminacidn de
dos puntos separados, los movimientos de las articulaciones,
la posicién de los miembros en el espacio v el reconocimiento
tactil de los objetos. Por el contrario, las otras sensibilidades
comaél simple tacto, el dolor y el calor, que probablemente se
integran en el tilamo y se extienden mis ampliamente por la
corteza, se perciben mejor, pero hay excepciones a esta regla
general.

Un fenémeno caracteristico de las lesiones poscentrales es
la incapacidad de percibir dos estimulos simultineos (extin-
cidn sensitiva). Pueden producirse dolores muy intensos en
el hemicuerpo hipoestésico, aungue mads raramente que en las
lesiones talimicas.

En la profundidad del lébulo parietal transitan las fibras de
la radiacidn dptica, por lo que su lesion puede expresarse por
un defecto hemiandpsigo homonimo contralateral, completo
o parcial (inferior}). ‘f

Sindromes def lébulo parietal inferior

En esta zoma'en ambos lébulos parietales se sitiia un sistema
que contrela la produccién de movimientos oculares ripidos
(sacddicos) inducidos por un estimulo visual, v se alteran tanto
los movimientos rapidos voluntarios para cambiar la fijacion
deyun punto a otro (p. ej., entre los dedos indices del explo-
ra£r} como los movimientos de la fase rdpida del nistagmo
optocinético. También se produce el fenémeno de la inatencién
o negligencia visual.

Sindrome de la encrucijada parietotemporal
izquierda

Las lesiones en esta zona (fig. £11.11) producen cuatro tras-
tornos que cuando se asocian se denominan clisicamente
sindrome de Gerstmann (agnosia digital, alexia, agrafia, des-

orientacion derecha/izquierda y acalculia), que, a menudo,
es incompleto.

Sindromes del lébulo parietal superior

En las lesiones de la parte superior del lébulo parietal izquier-
do es donde se observan los trastornos praxicos mds impor-
tantes. La distincion clasica entre apraxia ideatoria (plan o
secuencia de los gestos) o apraxia ideomotora (incapacidad
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CUADRD11.6 Caracterislicas semioldgicas del sindrome de Balint

Simultagnosia

El paciente no capta el conjunto del campo visual (we pares

da los objetos)

No identifica varios objetos presentados simultineamente. Mo
describe una escena en su conjunto

Falla en el test de Poppelreuter o similar (figuras superpuestas)
Ataxia optica

Mo acierta en tareas manuales guiadas visualmente (abrir ceraduras
0 puertas, coger vasos en la mesa)

Toca bien su nariz y mal el dedo del examinador en la prueba
dedo-nariz (zin dismetria ni temblor)

Impersistencia de la mirada
Los ojos del paciente van vy vienan sin fijeza

Mo hay movimientos sacidicos guiados visualmente (de uno a otro
dedo del explorador)

para hacer gestos simples o para la manipulacién de los obje-
tos) es sencilla clinicamente, puesto que depende de la tarea
propuesta, pero su base anatémica no es facil de diferenciar.

En las lesiones parietales derechas, especialmente en las
agudas, se dan cuatro sintomas caracteristicos: la «apraxia»
del vestir, la ignorancia o negacion de la enfermedad («anosog-
nosiar), la ignorancia de la mitad izquierda de su cuerpo o de
partes del cuerpo (<hemiasomatognosia») v la desarientacién
topografica y espacial (no puede situar las ciudades de Espafia
en un mapa, se pierde en la calle o en casa, o inéluso se deso-
rienta en la habitacion).

Los trastornos prixicos mas graves y globales se observan
en pacientes con lesiones difusas, degenerativas, y el prototipo
ez la demencia de la enfermedad de Alzheimer.

Sindromes del iobulo occipital

Las lesiones del l6bulo occipital dan lugar a trastornos visuales
como principal manifesta¢ion, dado que es asiento de las dreas
visuales primarias v delas dreas visuales llamadas de asociacidn,
y se han expuesto en este capitulo v también en el capitulo 6
(cuadro ell .3).

Sindromes por lesion del drea visual primaria

Los sintomas de la lesion del drea visual primaria son pérdi-
das absolutas del campo visual de diversos tipos seglin sean
unilaterales o bilaterales y segiin afecten a la parte superior o
inferior de las radiaciones y del drea visual (v. cap. 6, fig. e6.2).
La ceguera cortical es una doble hemianopsia y se acompafa
frecuentemente de alucinaciones v anosognosia.

Sindromes de la corteza visual asociativa

Las lesiones en la parte superior (parietooccipital) de las dreas
visuales producen el sindrome de Balint (cuadro 11.6), que

incluye: a) dificultad para fijar v mantener la mirada en un
punto; b) inatencién visual a los objetos presentes en el campo
visual con simultagnosia, y ¢) dificultad para alcanzar un objeto
con la mano bajo control visual («ataxia dptica» o «apraxia
visuomotora»). Frecuentemente también hay desorientacion
espacial y heminegligencia visual. Puede haber acinetopsia.

Las lesiones de las dreas inferiores a la cisura calcarina (giros
lingual y fusiforme) producen acromatopsia, prosopagnosia y
agnosia para los objetos, con defectos del campo visual de tipo
altitudinal superior. La prosopagnosia es mas frecuente en las
lesiones derechas o bilaterales. Las lesiones del giro fusiforme
izquierde producen alexia pura.

Sindromes por desconexion
interhemisiérica (del cuerpo calloso)
0 intrahemjs iCA (tabla e115)

El cuerpo calleso es la gran comisura formada por las fibras
mielinizadas que conectan uno y otro hemisferio. Cuan-
do el gierpo calloso se lesiona o destruye por un infarto
(figs. 211.12 v 211.13), hemorragia o tumor, en el curso de la
enfefmedad de Marchiafava-Bignami (v. cap. 2()) v también
tras procedimientos quinirgicos, los pacientes presentan
curiosos defectos neurologicos. Los sindromes resultantes de
la lesion del cuerpo calloso se interpretan como debidos a la
interrupcién de la comunicacion entre uno y otro hemisferio,
y reciben el nombre genérico de sindfomes de desconexidn del
cuerpo calloso. El defecto bisico copsiste en que las dreas del
lenguaje o motoras que deben eomprender v ejecutar una
orden no reciben la adecuada informacién visual o sensi-
tiva. En condiciones experimentales se puede demostrar
que cada hemisferio funtiona con independencia del otro
(v. tabla 11.5).

Las lesiones quiriirgicas se toleran mejor que las lesiones
naturales, quizd.porque estas siempre se extienden mis alla
del cuerpo callose hacia la sustancia blanca de los hemisferios.
Un hecho notable en los pacientes con lesiones quirirgicas
del cuerpd calloso v hemisferios separados es que, tras la fase
inicialen la que la alteracién funcional es evidente, los pacientes
no presentan en la vida ordinaria ninguna dificultad especial,
v es preciso emplear pruebas de laboratorio para poner de
mianifiesto el funcionamiento independiente de ambos hemis-
ferios. Esta recuperacion sugiere que las estructuras subcor-
ticales desempefan una funcién importante en la integracion
de la informacion entre ambos hemisferios y, asimismo, que
esa informacidn es suficiente y necesaria para la conducta de
adaptacion de los pacientes al defecto producido por la seccién
quirtirgica.

Algunos de los sindromes de desconexion del cuerpo calloso
se describen en los esquemas de la figura 11.12. Uno de los mas
frecuentes es el de la alexia sin agrafia con la mano derecha y
agrafia con la mano izquierda (fig. 11.13).

Ohtros varios sindromes también se interpretan, fisiopatologi-
camente, en términos de desconexion de areas dentro del mis-
mo hemisferio (desconexion intrahemisférica) (v. tabla £11.3).
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Figura 11.12 Sindromes principales de desconexidn del cuermpo calloso. A. Apraxia de Ian'*: izquierda. La leskdn en la parle anterior del cuerpo calloso (marcada con X)
impide que el pacientz{peda ejecutar con la mano izquierds una arden recibida verbalmente que vendria siguiendo |a fecha azw, pero si podrd imitar gestos bajo control
visual que vienen por ot via (Mecha amarilla). La mano derecha obedece drdenes verliales normalmente (la conexsdn par la fiecha verde dentra del mismo hemislerio es
nomnal). B. Anomia tictil de la mano izquierda. Los objetos colocados en |2 mantiderscha se reconacen y manipulan bien, y ademis se pueden nombrar porque hay wna
canexidn normal de su drea sensitiva paristal izguierda con la del lenguaje en ebmismo hemisieno (fecha verde). For el contrario, los objetos colocados en la mana izquierda,
aunque se pueden distinguir por el tacko unos de otros (una pluma d& und Lgve) o se pueden emparejar sin control visual (moneda con moneda, lave con llave), no se
pueden nombrar, parque & informacion-conexian {fecha azuf) enfre el dred sensitiva de 1 mano zguierda en el kbulo panetal derecho y el &rea del lenguaje en el Kbula
femporal izquierda estd inferrempida en el cusrpo calloso (marcad@con X). C. Alexda sin agrafia con hemianopsia y anomia de los colores. La leskn afecta al lobulo occipital
izquierdo y se extiende al cuerpo calloso (infartos de la arferia cesebral posterior). El enfermio fiene una hemianopsia homadnima derecha. Toda la informacian visual be llega
del hemicampa visual izquierdo al drea visual primaria derecha. L3 lesidn del cuerpo calleso (mancada con X) impide gue 2sa informacion wisual (Rechas amarila y 2zul) pase del
hemisterio derecho a las dreas del lenguaje en el hemisferio izquierdo. Por eso no puede leer (alexia), pera puede escribir, porque |2 conexidn entre el drea de Wernicke y el
drea motora de la mana derecha dentro del misma hemisherio izquierdo estd consenada (fecha verde). Ademas, y aunque puede distinguir los colores entre si (p. gj., puede
seleccionar un color entre varios a la orden, o puede emparejar roja-rojo, verde-verde, etc.), no puede denominarlos (~équé colar es este?-) por la ntermupcion de |2 consatn
entre el &rea visual derecha y el drea del lenguaje. Existe una variedad de alexia pura sin hemianopsia par lesion en el hemisferio izquierdo que desconecta el area del lenguaje
o alecta al giro fusitorme sin desconexion del cuerpo callose. D. Desconaxaon visuomanual. Fara su diagnostico no debe haber defecto del campo visual, modor, aprixico

ni prapioceptiva. El paciente, que ve bien el objeto, no lo localiza correctamente con la mano y solo lo alcanza fras un fanteo («atada dplica=). De este tipo de sindrome se
pueden dar diversas combinaciones segin afecke a una o a ambas manos, en wno o en ambaos hemicampoas visuales, y eso se atribuye a la becalizacion de la lesidn. La lesion
cartical en 1 {unitn parigtooccipital) produce atavia dptica de la mano derecha (contralateral 4 la lesidn), o de las dos, en el hemicampo derecho (confralateral). Las lesiones
subcorticales producen |a alada optica por desconexion visuormotora. Las lesiones en 2 producen afaia optica de la mano inquierda (homalateral) en el hemicampo derecho
{contralateral). Las lesiones en 3 producen atavia optica de ambas manos en el hemicampa izquiendo (contralateral). Las lesiones en & producen ataxda oplica de ambas
manos en ambos hemicampos.
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A. ESCRITURA MANO DERECHA
f/ﬁ ce ‘ﬁﬂﬂ? Tmfpa 247 —.g n’ifiﬂ
B. ESCRITURA MANO IZQUIERDA

A DO POO §

Figura 11.13 A. Alexia sin agrafia. El paciente escribe perfectamente con la mano derecha lo que después serd incapar de lesr. B. Agrafia con la mano izquierda. En dos
intenbos de escribir la palabra papd solo produce los mismos garabatos eslereatipados.

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Trastornos de las funciones cerebrales superiores

Preguntas

1. La prosopagnosia se observa tras lesiones localizadas en
una de estas estructuras:

a. Hipocampo izquierdo.

b. Parahipocampo derecho.

c. Giro angular izquierdo.

d. Giro fusiforme derecho.

2. Los defectos en la memoria semidntica se caracterizan por
una de estas opciones:

a. Producen una dificultad para denominar objetos que
mejora con claves fonémicas.

b. Suelen ser los primeros en aparecer en la enfermedad de
Alzheimer.

¢. Altera el acceso al significado de las palabras.

d. Altera el recuerdo ordenado en el iempo de los
acontecimientos de la vida de cada individuo.

3. Una de estas propuestas es cierta en las crisis de amnesia
aguda:

a. La amnesia total, incluida la de los datos personales, es
habitual en las crisis de amnesia psicigena.

b. La duracidn de la amnesia global transitoria suele ser
menor de 1 hora.

¢ Las crisis epiléph'cas CON AMNesia pura cursan con
amnesia retrograda.

d. En las crisis de amnesia psicdgena suele haber una
gran preocupacidn del paciente por la pérdida de la
memaoria.

4. Todas estas afirmaciones son correctas en la afasia no
fluida de tipo Broca, excepto una:

a. Afectacidn grave del lenguaje espontinen. .

b. Gran dificultad para la comprensidn:

¢. Gran dificultad para la denominacién de objetos.

d. Gran dificultad para la repeticicn.

5. ;Cudl de estos factores no es un desencadenante tipico de
la amnesia global transitoria?

a. Coito.

b. Bafio en agua fria.

c. Estrés emocional 4=

d. Privacion de suefio.

6. La lesidn que produce alexia pura asienta en:

a. Giro temporal superior izquierdo.

b. Giro del pliegue curvo izquierdo.

¢. Giro supramarginal izquierdo.

d. Giro fusiforme izquierdo.

7. En laagnosia visual asociativa, cudl de estas afirmaciones
es cierta:

a. El paciente no ve el objeto, pero lo reconoge al tocarlo.

b. El paciente no reconoce el objeto que vey no puede
emparejarlo con otro igual.

c. El paciente no reconoce el dibujo que ve, pero puede
copiarlo.

d. El paciente reconoce una figura en un dibujo, pero no
dos superpuestas.

8.

La anosognosia es la negacitn o indiferencia de:
a. Una parte del cuerpo.

b. Un hemicuerpo.

¢. Un hemicampo visual.

d. Cualquier déficit.

Respuestas

1.

Correcta: d. En el giro fusiforme derecho se encuentran
neuronas que forman parte de un circuito especifico en el
reconocimiento de las caras,

. Correcta: ¢. La memoria semédntica se relaciona con el

acceso al significado de las pa]dqras, por lo que la dificultad
para denominar objetos no suele mejorar con claves
fonémicas. La opcidn ¢ se refiere a la memoria episidica,
que es la primera en afectarse en la enfermedad de
Alzheimer.

. Correcta: a. En laserisis de amnesia psicigena se produce,

tipicamente, iha amnesia total que afecta también datos
personales gamo nombre v la edad, y, a diferencia de

la amnesia global transitoria, el paciente suele estar

muy poco preocupado por su afectacidn de memoria.

La amnesia global transitoria dura varias horas. En la
amnesia aguda epiléptica no hay componente retrégrado
0 este es minimo.

. Correcta: b. Es caracteristica de la afasia ng fluida de tipo

Broca una relativa conservacién de la comprensidn, pues
se trata fundamentalmente de un defecto en la produccién
del lenguaje con gran afectacién del lenguaje espontineo,
de la denominacién y de la repeticidn.

. Correcta: d. No se ha establecide una relacion entre la

amnesia global transitoriay la privacion simple de suefio
si no hay otros factores deestrés psicofisico.

. Correcta: d. En el girofusiforme izquierdo se localiza

el «centro para la formacién de las palabrass, con
Neuronas que. den al estimulo especifico de las
palabras.

. Correctasc e pacientes con agnosia visual asociativa no

reconocgn un objeto o dibujo, pero pueden emparejarlo o
copiardd. La opcidn a es propia de una ceguera cortical. La
opcidn b ocurre en la agnosia visual aperceptiva. La opcidn d
& una simultagnosia.

Correcta: d. La anosognosia es la negacidn de
cualquier déficit sea del lenguaje, visual o motor. La
ignorancia de una parte o todo un hemicuerpo es una
asomatognosia.
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Figura e11.1 A. Circunvoluciones principales de |a cara externa del hemisferio cerebral izquierdo. B. Algunos Sindromes producidos por las lesiones focales (localizcion
aproximada) en el hemisferio inquierdo. En caso de kesidn del hemislerio derecha, no se producen 48 Sindrames afdsicos clasicos, y en las lesiones parietales aparecen ofros
frastomas prominentes del esquema corporal, inatencion, apraxia del vestir o desorientacion topografica dmg, circunvolucidn angular; Fs. Fm, Fi, circunvoduciones frontales
superiar, media & inferior, respectvamente; OCs, occipital superior; OCi. occipital inferior; OF. opéngtlo frontal; B, parietal inferior; PosC, circunvolucidn poscentral (drea
sensitiva primaria); PreC, cirurvolucion precentral, drea motara primaria; Fs, paretal superior; Sp, gircunvalucion supramargingl; Ts, Tm, Ti, circunvoluciones temporales
superior, media e inferior, respectivamente.
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Prosopagnosia  Amnesia

Aeromatopsin  Sind. de Kluvers
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Figura e11.2 A. Estructuras principales de la cara madial delhemisieno cersbral izquierdo. B. Sindromes debidos a lesiones focales (Iocalizacion aproximada) en esta
vista medial del cerebro. AMS. area matora suplementaria; CC. cuerpo calloso; CCa, corleza calcaring; CCI, corteza cingular; CMP corfeza motara de |a piema; CPM. corteza
premotora; CSP corteza sensifiva de ka piema; CU, cunews; GF. giro fusiforme; GL. giro lingual; PCU, precunews; PH, parahipocampa; TCM, transcartical matora;

UH, uncus del hipocampo.
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Figura e11.3 Principales conexiones de los «circuitos de la memoria-. La finea rojs sefiala la via dé la corteza entorrinal (CE) al hipocampo (H) v de alli por los pilares del
fdrnix 4 los tubérculos mamilares (TM), que proyectan por el fasciculo mamilotatamico al nocle@wentral anterior del tilamo (MA). gue proyecta hacia la carteza limbica y ofras
dreas corlicales. La finea verde marca el circuite desde la amigdala (&) por ki estria lengitudinal {EL) al noclee dorsomediano del Blamo (NOM), que envid sus proyeccionss a
|a corteza. La fines amanila marca |a via que comienda en el hipocampo v, por |3 esfria longitudinal, alcanza bos nickeas del senfum (NS), que se proyectan Racia la amiodala.
C, circunvolucion del cingulo.

SUBTIPO PRINCIPAL | Fluida No fluida

v v v v

COMPRENSICN Buena Mala Buena Mala
HEI%N Buena Mala Buena l Mala Buena Mala Buena hala
SUBTIPOFINAL ~ Afasia  Afasia de Afasia Afasia de Afasia AMasia ~ Afasa  Afasia
' anémica | conduccion dg@nscortical | Wemicke  transcortical de | | ftranscotical | global
i sensitiva molora Broca mixta

Figura e11.4 Subclasificacion de &s atasias en funcion de |a fluidez y de la capacidad de comprensidn v repeticidn.
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Figura e11.5 Esquema del modela anatdmico v fisiopatologico de las apravias. A. Apraxia ideamotora. B. Apraa ideomodara (variante por desconexian). C. Apraxia a
& arden verbal. D, Apraxia de imitacion o ufilizacion. E. Apraxia ideatoria. F Aprada melocingfica. . Apraxia de la mano izquierda por desconexion del cuerpaigalloso.
(Modificada de Mendez y Dewfsch.)

Lesidn

Figura e11.6 Interpretacion fisiopatoldgica allemativa a la clisica para explicar el predominio de las lesiones derechas en el sindrome de la inzbencion visual del hemicampo
izquierdo. En la hipdtesis clasica, el hemisferio deracho explora los dos hemicampos visuales, mientras que el hemisterio izquierdo solo explora el hemicampo desecho. Por
&30, las lesiones del hemisierio izquierdo no praducen ingtencion, pargue el hemisferio derécho sigue explorando ambos hemicampos, mienfras que las lesiones derechas
dejan que el hemnisferio imuierdo sobo explare el hemicampo derecho. En |a ofra hipdtesis resumida en la figura, ambas hemisierios e inhiben uno a ofro {lechas rojas) en
condiciones normales, pero el hemisferio derscho es dominante para |a glencion visuzal. La lesion en el hemisierio izquierdo no cambia este pradominio y no hay inatencion,
pera la besidn en el hemisterio derecho produce un desequilibrio (Recha roja discomfinea) con mayar inhibician del hemisterio izquierdo sobre el derecha, gue reduce su
actividad (flecha amariiz discontinua) ¥ predoming |2 exploracion del hemisieno izguierdo sabre el hemicampo derecho (fMecha amaniia Qruesa).

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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(Hechas).

Figura e11.10 Lesiones andxicas de los globos péides que no produjeron un
sindrome mator, sina un sindrome de hipoaclivation psiguica. La pacients podia
estar horas delante de una tarea doméstica o laboral sin resolverla, «sin pensar
en nada-.

Figura e11.8 Lesiones raumalicas fronbeparietales que produjeron un grave
frastoma psicopatolonico con rasgosPsicaticos. agresividad v delirio paranoica.

Figura e11.11 Lesidn en la encrucijada temporeparietal {pliegue curva) que da
lugar a un sindrome de Gerstmann con agrafia v acalculia.

Figura e11.9 Lesiones bifrontales posquinirgicas seguidas de un sindrome apdtico
y de refraimiento social.
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Figura e11.12 Infarto ded cuerpo calleso con sindrome de desconexidn
interhemisiérica.

Figura e11.13 Infarto del cuerpo calloso con sindrome de mutismo y apatia.

o las Ukimas vacaciones
Visuoespacial: no
recuerda donde guarda
algunos objetos o la
localizacion de sitios
conocidos

Visuoespagialtsecierdo
de dibujas simples

0 de [ figlra compleja
de Ray

Verbal: preferencia izquierda
Visuoespacial: preferencia
derecha

v

Tablae11.1 Caracteristicas principales de los subti de memaoria »
Subtipo Estructuras ﬁs Enfermedades
de memaoaria Primeros ‘a_l_lhn Pruebas clinicas principales mas frecuentes
Trabajo (declarativa, Mo retigne un riimerc Repetir series de Corteza prefromtal Demencias frontales,
explicita) de teléfono nimeros (sentidos (estructuras sUbcorticales demencia con cuenpos

Deja sin haceépalguna directo e inverso) relacionadas) de Lewy y enfermedad

de las actividades de Parkinson,

pendientes legiones fraumaticas

o vasculares frontales

Epistdica Merbal: no recuerda Verbal: recuerdo diferida " | Circuito Enfermedad
(declarativa, explicita) la dltima comida, el de un parrafo o upna lista hipocampomamilotalamico- de Alzheimer,

pasado fin de semana de palabras corteza cingular (Papez) encefalopatia de

Wernicke-Korsakoy,
esclerosis de los
hipocampeos, lesiones
vasculares o andxicas
del circuito de Papez

Semantica
{declarativa, explicita)

Mo encuentra las
palabras adecuadas

Mominacion de objetos,
lista de palabras por
categorias, definiciones
Conocimientos
generales (p. ej.,
historia, geografia)

Lébulos temporales inferior
y anterior (especialmente
los izquierdos)

Degeneracioneas
frontotemporales

Procedimientos
{no declarativa,
implicita o explicita)

Ovida el uso de los
cbjetos

Mo hay pruebas
establecidas

Ganglios basales, cerebelo,
area motora suplementaria

Enfermedad de
Huntington, lesiones
cerebelosas,
enfermedad

de Parkinson

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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Tabla e11.2 Pruebas para estimar la funcion semantica

Fluencia por categorias Decir animales, flores, colores, ciudades

Denominacion por confrontacion £Como se llama esto? (varios objetos)

Denominacion por la descripcion &Camo se llama un objeto gue tiene un mango, una hoja de acero con filo y punta?
Ordenacion por categorias Ordenacion de tarjetas por categorias y a nivel super- y subordinal (flores, animales,

coches, heramientas; seres vivos 0 inanimados; criaturas naturales o manufacturadas,
terestres, fluviales o aéreas)

Emparejar palabra-cbhjeto Senalar la palabra escrita y el objeto que le corresponde

Generacion de una definicidn verbal £Qué es un herero, o domir, o un frapo? ' d

Completar una frase La persona que aftiende a los pacientes en un hospital es un...
#

Tabla e11.3 Variedades clinicas de afasias progresivas primarias

Expresion Mo fluida, fallos gramaticales Fluida (enfases iniciales), Mo fluida, anomia, parafasias
Anoimia fonoldgicas
Comprensidn Buena o comprende el Buena -
significado de las palabras ’
Repeticion Buena (excepto frases complejas) Buena Alterada, sobre o de frases;
arrores fonolg
Articulacidn Afectada si asocia apraxia del habla ¥ | Normal Mormal 4
Localizacion Cortezas insular y frontal posteroinferior Lébulo ternporal anterior Cortezds temporales
de la atrofia o izquierda izquierdo, giros temporales pnqﬂ'rns:.lperinr. parietal inferior
hipometabolismo / medio & inferior wiemporal medial, y giro
1 "c:ingular posterior
Etiologia Degeneracion frontotemparl con inclusiones | Inclusiones neuronales * | Enfermedad de Alzheimer
neuronales 1-positivas. T-negativas, mas #
Menos frecuentemente pardlisis supranuclear | frecuenternents TDP43
progresiva, degeneracion corticobasal o positivos

degeneracion frontotemporal t-negativa

¥
-

v

Melocinatica r rdida de la habilidad para los Interfiere en fodos o5 lipos de movimienios, Procesos degenerativos

mavimientos finos individuales voluntarios, Mﬁ’mélim-s. con o sin objeto, frontoparietales (sindrome
de los dedos o de la mano transitivos '@ intransitivos, simbdlicos o no corticobasal)
simbalicos
ldeomotora Pérdida del movimiento dinigido | El mBwimiento solicitado pierde su patran Areas asociativas parietales
voluntariamente a un fin (se tefmporal o espacial. No hace la pantomima de izquierdas y sus conexionas
conoce el plan del movimiento " uso de un objeto (mejora con el uso del objeto subcorticales o con las dreas
y =& pierde su ejecucion) redl). No imita los gestos del observador (los frontales
movimientos elementales estin conservados)
Ideatoria Pérdida de laidea, concepto Emores en la secuencia de los movimientos, MNo se suele obsenvar en
o plan del movimiento sobre como, por ejemplo, detener una accion sin lesiones localizadas sino
todo cuando requiere varias saber como seguir o perseverar en una parte del extensas en las dreas
sBCUBNCias o uso de objetos gesto. Mo saber elegir el instrumento adecuado asociativas del hemisferio
o no hacer la pantormima de su uso izquierdo
Apravia Pérdida de la conexion Hace bien gestos automaticos con la mano Lesiones frontales
unilateral verbal/motora izquierda pero no a la orden. Asociada a agrafia subcorticales mediales con o

izquierda con la mano izquierda sin extension al cuerpo calloso
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Tablae11.5 Principales sindromes interpretados fisiopatoldgicamente como de desconexion intra- o interhemisférica (del cuerpo
callosa)

Alexia pura (gin defecto del campo visual) Subcortical parietooccipital izguierda

Alexia sin agrafia (con hemianopsia derecha) Dccipital izquierda (mas esplenio del cuerpo callosc)
Anomia de los colores Occipital izguierda (mas esplenio del cuerpo callosao)
Anomia tactil de la mano izquierda Frontal izquierda (mas cuerpo calloso)

Agrafia izquierda Frontal izquierda (més cuerpo calloso)

Apraxia ideomotora unilateral izquierda Frontal izguierda (mas cuerpo calloso)

Apraxia agonistica y diagonistica, conflicto intermanual y reaccion de rechazo Frontal izguierda (mas clerpo calloso)

de la mano izada (sindrome de la «mano ajenas)

Afasia franscortical motora Frontal medial

Afasia transcortical sensitiva Subcortical @ftensa temporooccipital izguierda
Afasia de conduccion Subcomical izquierda (fasciculo arcuato)

Ataxia dptica (desconexion visuomanual) Famigiooccipital o cuerpo calloso

Prosopagnosia Basal temporooccipital derecha (o bilateral)
Hemianopsia homanima o hemiinatencion cruzada Cuerpo calloso

CUADRO®11.1 Sindromes del Idbulo temporal \ CUADRD €112 Sindromes parietales (’U

Por lesion del lado dominante para el lenguaje Por lesion de uno u ofro lada '#
Afasia fluida (de tipo Wernicke u otra variedad) Trastorno hamim_&n_s_'rthln cnn_trale_lmm'lj.a predominio faciobracquial
Agnosia verbal pura W snt.m las .sanmlzulldams dISGI'.I'I'l va.s -
Inversion de la dominancia en la audicion disgtica Hemianopsia o cuadraniago omanima inferior
Alteraciones de la memoria verbal ‘ Extincion sensitiva A
Dolor de tipo central

Cuadrantanopsia superior hormdanima
Por lesion del lado no dnminame*a el lenguaje

p Agnosia del asyrg
Trastomos de la atencion . Autoto r )

Hemiinatencidn

Trasiomos: da la gggmoria no (visual) Alterar: los movimientos sacédicos guiados visualmente

Alteraciones de la relacion vi spacial (nistadma optocinética)

Cuadrantanopsia su ima Tﬂ y alteraciones del desarrollo (en las lesiones infantilas)
r lesion del lado dominante (izquierdo)

aia ideomotora
J Sindrome de Gerstmann (alexia, agrafia, acalculia, agnosia digital,

Sindrome de Kliver-Bucy (agnosia visual, apatia, hiperoralidad, Sy desorientacion derecha/izquierda)
afteraciones de la conducta zexual) » Apraxia constructiva (de los detalles)
-

Por lesion del lado no dominante (derecho)
Desorientacion topografica

Anosognosia

Aprasia del vastir

Aprastia constructiva (de las formas)

@ Elsevier. Fotocopiar sin autorizacién es un delito.
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CUMDRO e11.3 Sindromes accipitales

Por lesion de uno u otro lado

Hemianopsia homdnima contralateral con respeto o no de la visién
macular

Heminagligencia visual

Por lesion izquierda

Alexia sin agrafia

Anomia de colores y acromatopsia central
Agnosia para los objetos reales

Afasia tranzscortical sensitiva

Por lesion derecha

Deszorientacion topografica

Agnosia para objetos presentados desde una perspectiva inhabitual
Prosopagnosia

Por lesiones bilaterales del area visual primaria
Ceguera cortical

Por lesiones bilaterales inferiores
Prosopagnosia
Agnosia visual asociativa

Por lesiones bilaterales superiores

Sindrome de Balint (impersistencia de la mirada, negligencia visual,
desconexidn visuomanual, desorientacion topografica)

Simultagnosia, acinetopsia



