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INTRODUCCION

Desde tiempos remotos, al menos desde la Grecia clasica, el hombre ha mostrado un
gran interés por conocer la organizacién y razén de ser de su actividad psicoldgica:
cémo se encuentran organizadas la memoria y el lenguaje; como se producen el pensa-
miento y los procesos légicos, y por qué aparecen precisamente en la forma en que
se presentan. Filésofos, psicélogos, fisidlogos y teélogos han participado en el deba-
te y expuesto sus puntos de vista. Pero desde hace apenas un par de siglos suponemos
que el cerebro es responsable de la actividad psicoldgica, es decir, recordamos con
nuestro cerebro, hablamos con nuestro cerebro y pensamos con nuestro cerebro. O
mas exactamente, quien recuerda, habla y piensa es nuestro cerebro; lo que llama-
mos actividad psicolégica es simplemente la resultante de nuestra actividad cerebral.
Hace apenas un poco més de un siglo se presentaron ante la comunidad cientifica del
momento las primeras demostraciones clinicas de que esto efectivamente era asi: si
se lesionan algunas areas del cerebro perdemos nuestra capacidad de hablar; si otras
dreas son las afectadas, no seremos capaces de pensar légicamente y comportarnos
racionalmente; y aun si otras mas sufren dafo, no podremos recordar lo que nos
sucedié un momento antes.

El estudio de los fundamentos biolégicos de la actividad cognoscitiva y comporta-
mental ha cobrado una importancia creciente durante el tltimo siglo. Particularmente
en las tltimas décadas, ha aumentado en forma notoria tanto el nimero de profesio-
nales como de investigaciones y centros especializados dedicados de una u otra
manera al andlisis de la organizacion, a nivel del sistema nervioso, de los procesos
psicologicos y al estudio de las formas en que estos pueden alterarse en caso de dafno
o disfuncién cerebral.

Hasta hace relativamente poco, la neurologia y las ciencias biol6gicas por una par-
te, y la psicologia y las ciencias comportamentales por la otra, presentaban un desa-
rrollo relativamente paralelo, sin pretender la neurologia y las ciencias biolégicas en
general adentrarse en el analisis de los fenémenos psicolégicos y la psicologia y las
ciencias comportamentales preocuparse de manera especial por el conocimiento de
las bases bioldgicas y neurofisioldgicas que llevan a la aparicién de los fenémenos
estudiados por la psicologia: la atencién, la percepcién, la memoria, el lenguaje, los
procesos cognoscitivos complejos. Sin embargo, una proporcién considerable de las
alteraciones del sistema nervioso se manifiestan exclusivamente (al menos principal-
mente) en cambios en la actividad psicoldgica y comportamental del paciente. Y por
otro lado, los principios de la organizacién perceptual o las leyes de la memoria y el
aprendizaje estudiadas por la psicologia son el resultado, a nivel estructural, de deter-
minadas formas de actividad y organizacién particular del sistema nervioso. Al estu-
dio de la organizacién cerebral de los procesos cognoscitivos-comportamentales y de
sus alteraciones en caso de dafio o disfuncién cerebral se le llama neuropsicologia.
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La neuropsicologia ocupa entonces un lugar intermedio entre la neurologia y las
neurociencias por una parte, y la psicologia y las ciencias comportamentales por la
otra. Su objetivo es el estudio de la organizacién (normal y anormal) de la actividad
psicoldgica a partir del sistema nervioso. Para ello, recurre a procedimientos tanto
clinicos como experimentales. La observacion sistematica de pacientes con dafio en
el sistema nervioso, sea focal o global, representa la fuente principal de datos de la
neuropsicologia clinica.

Asi, la importancia de la neuropsicologia es, en consecuencia, multiple:

1. Como area fundamental de conocimiento en el anélisis y la investigacion de
la organizacién, a partir del sistema nervioso, de los fenémenos cognosciti-
vos y comportamentales.

2. Como darea clinica de trabajo, en el estudio y diagnéstico de personas cuyo
sistema nervioso esté lesionado y que, en consecuencia, presentan altera-
ciones cognoscitivo-comportamentales.

3. Como area aplicada de trabajo, en el disefio e implementacién de proce-
dimientos remediales y rehabilitativos en caso de patologia del sistema
nervioso.

El interés en el conocimiento de esta area de problemas no se limita al neurdlo-
go y al psic6logo. Su interés se extiende a diversas dreas cercanas de trabajo, como
la psiquiatria, la neurocirugia, la rehabilitacion, la pedagogia, la gerontologia y la psi-
cologia del desarrollo.

Su importancia clinica y aplicada es considerable. Se calcula que cada afio de 1 a
2% de la poblacién general sufre diversas clases de accidentes cerebrovasculares.
Aproximadamente el 80% de quienes sobreviven presentan defectos residuales de
tipo motor, sensorial y/o cognoscitivo. Igualmente, las secuelas de traumatismos cra-
neoencefalicos representan una causa frecuente de incapacidad social y laboral. Se
calcula que al menos 1% de la poblacién general sufre anualmente traumatismos cra-
neoencefilicos de diferente tipo y severidad. Los tumores cerebrales tienen una inci-
dencia y prevalencia relativamente baja (del orden del 20-50/100.000) al igual que
otros tipos de etiologia de dafo cerebral. Sin embargo, tomadas en conjunto sélo estas
tres poblaciones (pacientes con secuelas de accidentes vasculares, traumatismos cra-
neoencefilicos, tumores cerebrales y otras etiologias), se esperaria que varios millo-
nes de personas en América Latina o en los Estados Unidos sufran limitaciones
cognoscitivas y comportamentales como consecuencia de dafos en el sistema ner-
vioso. En etapa aguda, el manejo de estos pacientes esta a cargo del neurélogo o del
neurocirujano; en etapa crénica, su diagnéstico, seguimiento y rehabilitacién se
encarga al fisiatra, al fonoaudiélogo, al terapeuta fisico y al neuropsicélogo.

Los defectos cognoscitivos unidos al desarrollo son una causa frecuente de inca-
pacidad. Los célculos sobre la prevalencia de problemas especificos de aprendizaje
son muy variables, y se sitian entre 1% y 10% de la poblacién infantil en general.
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Dichos problemas son abordados de una u otra manera por una serie de especialis-
tas: pedagogos, psicélogos escolares, pediatras, neurélogos, fonoaudiélogos y neu-
ropsicologos. Por otro lado, los defectos cognoscitivos unidos al envejecimiento
normal, y en particular al envejecimiento patol6gico en caso de demencias, reciben
cada vez mads atencion especializada. De acuerdo con la Organizacién Mundial de la
Salud, se calcula que 6% de las personas mayores de 65 afios, 12-15% de las perso-
nas mayores de 75 anos y cerca de 40% de las personas mayores de 85 afos pre-
sentan una demencia causada por una y otra etiologia. El geriatra y el neurélogo
participan en el diagnéstico y manejo de los pacientes seniles y con demencia, pero
se requiere también la intervencién del neuropsicélogo para llevar a cabo el diag-
néstico diferencial, la evaluacién cognoscitiva y manejo del paciente.

Desde el punto de vista asistencial la accion del neuropsicélogo clinico se diri-
ge a estos dos grupos poblacionales (pacientes con dafio cerebral de diferente etio-
logia, y pacientes con defectos cognoscitivos unidos al desarrollo) que en conjunto
representarian de 3% al 5% de la poblacién general. A pesar de la convergencia de
diferentes grupos de profesionales sobre este porcentaje de la poblacion, sus nece-
sidades asistenciales son evidentes.

Es importante mencionar el papel potencial del neuropsicélogo en campanas
preventivas de salud a nivel nacional. El interés en los efectos cognoscitivos del con-
sumo de diferentes drogas psicoactivas —alcohol, marihuana, cocaina, etc.— permite
acumular un caudal de conocimientos e informacién en neuropsicologia, potencial-
mente 1til en cuestion de medicina preventiva. Igualmente, la informacién al pibli-
co en general sobre problemas de aprendizaje, cambios cognoscitivos asociados al
envejecimiento normal y la demencia, y manejo de pacientes con dafno cerebral,
representa un valioso aporte para aplicar un mejor tratamiento y ubicar mejor algunas
poblaciones patoldgicas. La accién del neuropsicélogo puede ayudar significativa-
mente a disminuir los costos sociales de algunas patologias.

En algunos paises la actividad del neuropsicélogo ha influido considerablemen-
te en diversos casos de caricter legal. Quienes llevan a cabo actos delictivos son
sometidos cada vez més a una rigurosa evaluacién neuropsicolégica, a la que se con-
sidera un elemento esencial en cualquier decision de tipo legal. De manera similar,
las decisiones sobre responsabilidad civil y capacidad laboral pueden requerir el con-
curso de profesionales de la neuropsicologia, que en estos dmbitos tienen grandes
perspectivas.

Este libro se ha disenado especificamente para servir como libro de texto basico
en neuropsicologia. Se abordan los principales problemas que trata la neuropsicolo-
gfa: la asimetria cerebral, los principales sindromes hallados en caso de dafo cere-
bral —afasias, alexias, agrafias, acalculias, apraxias, agnosias, amnesias, y funcién
ejecutiva—, los trastornos neuropsicologicos unidos al desarrollo —neuropsicologia
infantil y neuropsicologia del envejecimiento, demencia—, el diagnéstico y la reha-
bilitacién en neuropsicologia. Se dedica, ademds, un capitulo a la revision de las prin-
cipales etiologias de dafio cerebral. En el capitulo primero se hace una revisién
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histérica de la neuropsicologia, a la que se intenta situar en el marco general del
desarrollo de la ciencia. Dada la naturaleza clinica del texto, se han dejado de lado
numerosos estudios experimentales realizados durante los tltimos anos.

Una version anterior de este libro fue publicada por Editorial Prensa Creativa de
Medellin (Colombia) en el afo 1992. Durante los afios posteriores, la investigacion y las
publicaciones en el drea aumentaron notoriamente. Se desarrollaron nuevas tecno-
logias para el estudio de la organizacién cerebral de la actividad cognoscitiva, en par-
ticular, las técnicas funcionales con imagenes cerebrales. Sin embargo, los cono-
cimiento clinicos fundamentales en neuropsicologia han variado poco. En este libro
hemos mantenido el enfoque clinico, y sélo intenta ser un texto, dirigido a suministrar
los conocimientos clinicos fundamentales en el 4rea de la neuropsicologia.

Nuestros agradecimientos a todas aquellas personas que de una u otra manera
nos ayudaron en la preparacion de este libro, en particular, a Andrea Maruzs-Sullivan
por su invaluable trabajo en la organizacién de las referencias bibliogréficas, y a El
Manual Moderno, en particular al Dr. Emilio Marquez Orta y a la Lic. Liliana
Rodriguez Flores, por su decidido apoyo en su publicacién.

Esperamos que el presente texto de neuropsicologia cumpla una funcién didac-
tica en el entrenamiento universitario en neuropsicologia y una funcién prictica en
el manejo de pacientes que han sufrido algin tipo de dafo cerebral.

Alfredo Ardila & Moénica Rosselli
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Capitulo 1

Desarrollo historico
de la neuropsicologia

El estudio acerca de la organizacién cerebral de la actividad cognoscitiva-comporta-
mental y el andlisis de sus alteraciones en caso de patologia cerebral tiene apenas un
poco mas de un siglo, pero el material producido ha sido tan vasto como polémico por
su contenido. Este tipo de andlisis ha permitido avances notables en la comprensién
de c6mo se organiza el sistema nervioso.

Para simplificar, se distinguiran cuatro periodos en el desarrollo de los conceptos
sobre las relaciones cerebro-actividad cognoscitiva: 1) Periodo preclasico (hasta 1861),
2) periodo clasico (1861-1945, aproximadamente hasta la Segunda Guerra Mundial); 3)
periodo moderno o posterior a la Segunda Guerra Mundial (1945-1975), y 4) periodo
contemporaneo (de 1975 a la fecha; aproximadamente, desde la introduccién de las
técnicas imagenoldgicas contemporaneas).

» PERIODO PRECLASICO (HASTA 1861)

La primera referencia a una alteracién cognoscitiva en caso de dafio cerebral, con-
cretamente una pérdida del lenguaje, aparece en Egipto hacia el afio 3500 aC, pero
la primera referencia que reconoce claramente el papel del cerebro en este tipo de
incapacidad se encuentra en el Corpus de Hipdcrates (alrededor de 400 aC).
Hipdcrates cita dos tipos de alteraciones: los dfonos y los anaudos, como subtipos de
pérdidas del lenguaje. Durante el Imperio Romano, Valerius Maximum describe el
primer caso de alexia traumatica. En ese entonces, sin embargo, la actividad cog-
noscitiva tiene mas relacién con los ventriculos cerebrales que con el propio cerebro
(Benton, 1981).

Durante los siglos XV-XIX se publican informes relacionados sobre todo con
patologias del lenguaje. Antonio Guaneiro habla en el siglo XV de dos pacientes afa-
sicos, uno de los cuales presenta un lenguaje fluente parafasico y el otro una afasia
no fluida. La primera descripcién de un caso de alexia sin agrafia se debe a Gerolamo
Mercuriale. Johann Schmitt y Peter Schmitt, en el siglo XVII, se refiere a varios
pacientes afasicos con diferente sintomatologia, incluyendo la incapacidad para
denominar y repetir. Durante el siglo XVIII se sabe de diferentes trastornos cog-
noscitivos, especialmente verbales: anomia y jerga (Gesner), agrafia (Linné), capaci-
dad preservada para cantar (Dalin) e incluso disociacién en la capacidad de leer en
diferentes lenguas (Gesner).
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Durante el siglo XIX surgen miiltiples descripciones vinculadas a las secuelas posi-
bles de dano cerebral sobre la actividad comportamental. Bouillaud distinguié en 1825
dos tipos de patologias del lenguaje, uno articulatorio y otro amnésico, correspondien-
tes en general a las formas motora y sensorial de afasia. En 1843 Lordat propuso una
dicotomia similar al distinguir la pérdida de la capacidad para producir palabras (@siner-
gia verbal) de la pérdida de la capacidad para recordarlas (amnesia verbal). Ogle utilizé
en 1867el término agrafia para referirse a la incapacidad para escribir.

A finales del siglo XVIII y comienzos del XIX Franz Gall formula una nueva doc-
trina particularmente influyente durante el siglo XIX: que los hemisferios cerebra-
les del hombre incluyen varios 6rganos independientes que sustentan las cualidades
intelectuales y morales. Asi, el lenguaje, por ejemplo, depende de la regién orbital
de los 16bulos frontales. Esta region crece de manera anormal y conduce a la pro-
trusién de los ojos (“ojos de buey”) en personas con excelente memoria verbal, pero
también con talento para el lenguaje y la literatura. Por lo ingenuo que parece hoy
en dia a la luz de los conocimientos cientificos actuales, el punto de vista de Gall (fre-
nologia) ha sido frecuentemente ridiculizado, sin embargo, no se ha hecho suficien-
te hincapié en el papel decisivo que desempené al plantear en forma explicita que
toda la actividad cognoscitiva (por compleja que sea) es resultante de la actividad
cerebral. Gall es el antecesor directo de la neuropsicologia.

» PERIODO CLASICO (1861-1945)

Como parte de un prolongado debate, la Sociedad Antropolédgica de Paris present6 a
comienzos de 1861 un craneo primitivo, con el argumento de que habia una relacién
directa entre la capacidad intelectual y el volumen limitado del cerebro. En abril de
ese mismo afio, fallecié un paciente que habia sufrido pérdida del lenguaje y que era
objeto de estudio de uno de los miembros de la Sociedad. El examen postmortem
demostré que el enfermo presentaba una lesién grave en la zona frontal posterior, y
Paul Broca present6 este caso para fortalecer un punto de vista localizacionista
(Broca, 1863). Broca sugirié que ya que el paciente habia perdido el lenguaje (afe-
mia) luego de una lesién frontal, la capacidad para hablar podia localizarse en la por-
cién inferior posterior del 16bulo frontal, al menos en este caso. Naturalmente, su
afirmacién desencadené un gran debate, y un informe posterior de casos similares
termind por reforzarla. Mas tarde, Broca llamé la atencién del mundo cientifico al sefia-
lar que sélo el hemisferio izquierdo se alteraba en caso de pérdida del lenguaje. Agreg6
que cuando un paciente perdia el habla, la patologia se localizaba en el hemisferio
izquierdo, en tanto que las lesiones que afectaban la misma regién del hemisfe-
rio derecho no producian la pérdida de la capacidad lingiiistica. Broca declar6 en
1865 que “La afemia se relaciona con lesiones de la tercera circunvolucién frontal
del hemisferio izquierdo del cerebro”. Actualmente se sabe que este dramatico
hallazgo se habia dado a conocer unos 25 afnos atras por Dax, cuyo trabajo nunca fue
publicado y permanecié en el anonimato hasta la época de Broca.



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Desarrollo historico de la neuropsicologia 3

Hubo un intenso debate por la manera en que se debia denominar esta alteracién
en el lenguaje, inicialmente designada por Broca como afemia. Lordat emple6 pre-
viamente el término alalia, y Trousseau (1865) desaprobd el término de afemia porque,
en su opinién, era sinénimo de infamia, y propuso entonces la palabra afasia. Esta
tltima terminé por imponerse.

El segundo gran avance en el enfoque localizacionista del lenguaje —y por ende,
de toda la actividad cognoscitiva— ocurrié con la publicacién de la tesis doctoral de
un estudiante alemén, Karl Wernicke, en 1874. Wernicke propuso la existencia de dos
tipos de afasia: motora y sensorial, separables clinicamente y apoy6 su punto de vis-
ta en correlaciones clinico/anatémicas. Posteriormente postulé un tercer tipo de afa-
sia, la afasia de conduccidn, basdndose en la descripcién diagramaética de las areas del
cerebro que participan en el lenguaje. Més tarde, junto con Lichtheim, dio a conocer
un modelo de clasificacién de las afasias al que se conoceria como el esquema de
Lichtheim-Wernicke.

Luego de la presentacion inicial de Wernicke, se hicieron populares tanto la bis-
queda de correlaciones clinico-anatémicas de las diferentes variedades de afasia
como el empleo de diagramas para “explicar” las alteraciones en el lenguaje. En esa
época surgi6 una serie de esquemas y clasificaciones de diferentes sindromes neu-
ropsicolégicos. Los localizacionistas suponian que areas especificas del cerebro
(“centros”) se relacionaban con aspectos particulares de la actividad psicoldgica, y
“demostraban” este supuesto al correlacionar defectos especificos y exdmenes
postmortem, senalando que la patologia se localizaba en sitios especificos del cere-
bro. Tales hallazgos clinicos solian expresarse con el lenguaje psicoldgico de la épo-
ca (imigenes auditivas, impercepcion, esquemas verbales, ceguera psiquica, etc.), y
las asociaciones clinico-anatémicas hacian referencia a los efectos de la patologia
cerebral sobre estas supuestas funciones. Asi, se propuso un centro glosoquinético, un
centro de la escritura, un centro de las imdgenes auditivoverbales, un centro de la lectu-
ra, etc., supuestamente demostrables a través de correlaciones clinico-anatémicas.
Entre los investigadores que apoyaron este enfoque inicial debe mencionarse a
Lichtheim (1885), Charcot (1877), Bastian (1898), Kleist (1934) y Nielson (1936).

La primera descripcién sobre alteraciones perceptuales consecuentes al dafio
cerebral la realiz6 Munk en 1881, quien observé que los perros con dano parcial y
bilateral de los 16bulos occipitales no podian reconocer —o reaccionar adecuada-
mente ante— los objetos ya conocidos, aunque si podian evitar los obst4culos colo-
cados en su camino. Munk interpret6 esta incapacidad visual —no propiamente una
ceguera— como una pérdida de la memoria de las imagenes de la experiencia visual
previa, y la denomind ceguera psiquica. Lissauer (1890) present6 una primera descrip-
cion detallada de este fenémeno en seres humanos. Freud (1891) propuso el nom-
bre agnosia, que finalmente reemplazé al de “ceguera psiquica” utilizado por Munk;
asimbolia, empleado por Finkelnburg en 1870, e impercepcion, propuesto por Jackson
en 1864. Mas tarde, por agnosia no s6lo se hacia referencia a alteraciones percep-
tuales en el sistema visual, sino también a las alteraciones perceptuales auditivas
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(agnosias auditivas) y a los trastornos perceptuales somatosensoriales (agnosias
tactiles), a la falta de percepcién del propio cuerpo (agnosias somaticas o asomatog-
nosias) y a la carencia de reconocimiento espacial (agnosias espaciales).

Cuando estaban vigentes las correlaciones clinico-anatémicas, un grupo impor-
tante de investigadores se adhirié a otro punto de vista muy diferente sobre los tras-
tornos consecuentes al dafo cerebral, a partir de una interpretaciéon méas holistica y
global sobre el cerebro. Hughlings Jackson (1864), neurélogo inglés, abord6 estas
alteraciones cognoscitivas desde un punto de vista dindmico y psicolégico, mas que
estético y neuroanatémico; se refirié a lo que denominé sintomas de decremento
—pérdida especifica resultante del dano— y sintomas de incremento —aumento de
otras funciones como consecuencia del decremento de una funcién particular— en
caso de dafio cerebral; lo que encontramos en el paciente no es solo el efecto de la
lesién en un sitio particular del cerebro, sino lo que resulta de los cambios globales
que ha sufrido el cerebro. Aunque la opinién de Jackson fue rechazada durante
muchos afios y no se integro a la literatura, finalmente logré una influencia conside-
rable. De igual manera, Sigmund Freud, en su monografia sobre las afasias publica-
da en 1891, mostré una gran influencia de Jackson y criticé abiertamente a los
“constructores de diagramas”. Su trabajo, sin embargo, merecié muy poca atencion,
pues se vendieron tnicamente 257 copias en diez afios; hasta 1906, cuando se llevé
a cabo la presentacion dramdtica de Pierre Marie, el punto de vista holistico recibid
poca atencién. Marie present6 un articulo al que tituld, con irreverencia “La terce-
ra circunvolucién frontal no desempefia ningiin papel especial en las funciones del
lenguaje”, el cual le permiti6é continuar con la polémica. Entonces se efectu6 un
debate similar al de 1861, en el que Dejerine, un defensor del punto localizacionista
clasico, se opuso al punto de vista holistico de Marie. Aunque no hubo acuerdos
importantes, el punto de vista holistico se consolidd, y logré un niimero importante
de adherentes durante la primera parte del siglo XX, entre los cuales debe mencio-
narse a Head (1926), Wilson (1926), Pick (1931), Weisenburg y McBride (1935),
Wepman (1951) y Bay (1962).

En 1900 Liepmann introdujo el concepto de apraxia, para indicar la incapacidad
de realizar determinados movimientos por orden verbal, sin que hubiera paralisis
de la extremidad correspondiente. Sin embargo, ya en 1871 Steinthal se habia refe-
rido a la falta de relacién entre los movimientos y el objeto a que conciernen, y en
1880 Gogol habia sefialado que la utilizacién errénea de los objetos puede originar-
se en trastornos gnosicos. Posteriormente, Wernicke (1874) utilizé el término desa-
paricion de las representaciones motrices para describir la incapacidad de realizar
movimientos previamente aprendidos. Finkelnburg (1885) se refiri6 a la asimbolia
como la imposibilidad de utilizar los signos convencionales, tanto del lenguaje como
de otros sistemas simbdlicos; en consecuencia, puede haber diferentes formas de
asimbolia; por su parte, Meynert (1890) hizo mencién de la asimbolia motriz, es
decir, la incapacidad de utilizar objetos debido a una imposibilidad en el “surgimien-
to de las imédgenes de inervacién”. Pese a todo, se reconoce a Liepmann como el
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autor del concepto de apraxia. Ademads (1900), distinguié tres tipos diferentes de
apraxia: melocinética, ideomotora e ideacional

Se cree que Rieger (1909) fue el primer investigador que llam6 la atencién sobre el
hecho de que algunos pacientes con dano cerebral tienen dificultades para ensamblar
objetos. Més tarde, Kleist (1912), y, posteriormente Poppelreuter (1917), hablaron de
apraxia optica para describir las dificultades que tienen algunos pacientes para realizar
actividades que requieren un adecuado control visual de los movimientos, como dibujar, y
que es evidentemente diferenciable de la apraxia idemotora. Diez afios mds tarde, el
propio Kleist aport6 el término apraxia construccional para designar las alteraciones en
las actividades formativas —como ensamblar objetos, construir figuras o hacer dibu-
jos—, en las cuales la forma espacial del producto es inadecuada, sin que exista apraxia
para los movimientos simples (apraxia ideomotora); y haya, en cambio, una buena per-
cepcion visual de formas y suficiente capacidad para localizar los objetos en el espacio.
No se trata propiamente de una apraxia ni de una agnosia, por lo que algunos autores
consideraron méas adecuado calificarla como una apractoagnosia (Lange, 1936).

En la década de 1920 se distinguen nuevos tipos de alteraciones en la organiza-
cion de los movimientos. Marie ef al., (1922) utilizaron el término planotopoquinesia
para referirse a un sindrome que incluye no solo las dificultades para orientar los
movimientos espaciales necesarios para vestirse, sino también trastornos en el cal-
culo y en la orientacién en mapas. Posteriormente, esta dificultad para orientar los
movimientos necesarios para vestirse fue analizada por Brain (1941), quien se refie-
re a una forma especifica de apraxia del vestirse, es decir, la incapacidad para ubicar
sin error la vestimenta en el propio cuerpo.

Henry Head (1926) presenta una aproximacion clinico-psicolégica en el estudio
de las afasias. Sin embargo, muchos afasiélogos, cuyos puntos de vista pueden con-
siderarse como clinico-psicoldgicos, reconocen que el dafio en ciertas dreas neuro-
anatémicas se asocia de manera consistente con ciertas formas de sintomatologia
afasica, pero su aproximacién al lenguaje realza mas la evidencia psicolégica y lin-
giiistica que los hallazgos neurolégicos o anatémicos. La mayoria de los “holistas”
mencionados emplea correlaciones psicoldgicas para aproximarse al problema clini-
co de las secuelas del dafio cerebral.

Von Monakow (1914) afirmé que no existen afasias (o amnesias o agnosias o
apraxias), sino pacientes afisicos (0 amnésicos o agnésicos o apraxicos). Postulé que
toda patologia cerebral se acompana de una gran area circundante alterada (efecto de
diasquisis), responsable de la variabilidad en los cuadros clinicos observados. Acept6
que las lesiones en areas especificas del cerebro daban lugar a sindromes especifi-
cos, pero consideré que la diasquisis podia comprometer porciones tan variables del
cerebro como para imposibilitar, en casos particulares, la localizacién de la patologia
subyacente a la funcién alterada. Desde entonces el concepto de diasquisis ha teni-
do una importancia especial.

Los psicélogos de la gestalt, mejor ejemplificados por Goldstein (1948) y Conrad
(1949), promovieron el enfoque holistico en neuropsicologia. El dafio cerebral
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interfiere con la funcién béasica (gestalten), con una sintomatologia variable derivada
de las variaciones en la alteracién de toda la organizacién cerebral. El enfoque ges-
taltico substituy6 los conceptos psicolégicos de las teorias neuroanatémicamente
basadas y tuvo una gran influencia en todas las esferas de la psicologia, incluyendo
las referentes a las alteraciones del lenguaje. El apoyo cientifico para el enfoque
holistico provino también de la experimentacién animal de Lashley (1929), cuyos
trabajos iniciales sugirieron que la funcion cerebral no era el producto de una estruc-
tura neuroanatémica especifica, sino que resulta de la participacion integrada de una
masa extensa de tejido cerebral. Lashley y sus seguidores incorporaron mediciones
estrictas y técnicas observacionales en psicologia, pero finalmente, estos estudios
terminaron por afirmar la importancia de estructuras cerebrales especificas en dife-
rentes funciones psicoldgicas. Aun cuando la mayoria de los estudios contemporé-
neos sobre las afasias se niegan a aceptar el punto de vista gestaltico propuesto
inicialmente, algunos autores mantienen todavia cierta posicién holistica, o bien
aceptan aspectos del enfoque dindmico, holistico. Su influencia continia siendo, en
alguna medida, importante.

Hacia mediados del siglo XIX ya se habia descrito la mayoria de los sindromes
neuropsicoldgicos, y se conocia suficientemente la participacién de cada hemisferio
cerebral en diferentes procesos neuropsicolégicos

» PERIODO MODERNO (1945-1975)

Durante la Segunda Guerra Mundial y en los anos posteriores, no sélo en los paises euro-
peos sino en el resto del mundo, el niimero creciente de pacientes heridos de guerra con
alteraciones cognoscitivas resultantes de lesiones cerebrales incrementé la demanda de
procedimientos diagndsticos y rehabilitativos. El primer resultado importante de la pos-
guerra fue la aparicién del libro de A.R. Luria, La afasia traumdtica, publicado en
ruso en 1947 y en inglés en 1970, que presenta una serie de propuestas originales
acerca de la organizacion cerebral del lenguaje y de su patologia, con base en la
observacion sistematica de centenares de heridos durante el conflicto bélico. La
influencia de Luria en las interpretaciones teéricas y clinicas de las afasias ha sido inmen-
sa. Sus puntos de vista se sistematizaron posteriormente en otras obras suyas, como El
cerebro humano y los procesos psicologicos (1966), Las funciones corticales superiorves en
el hombre (1976), El cevebro en accion (1974) y Fundamentos de neurolingiiistica (1976).

Luria adopt6 un punto de vista intermedio entre el localizacionismo y el antiloca-
lizacionismo. Para él, los procesos psicolégicos representan sistemas funcionales
complejos que requieren de muchos eslabones diferentes para su realizacién normal.
En condiciones normales, existe la participacién simultdnea de mltiples areas cor-
ticales, y cada una de éstas se especializa en una forma particular de procesar la
informacién; sin embargo, dicho procesamiento especifico puede participar en dife-
rentes sistemas funcionales. Asi, por ejemplo, la primera circunvolucién temporal
del hemisferio izquierdo participa en la discriminacién fonolégica, y su dafio implica
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dificultades en todos los sistemas funcionales que requieren de la discriminacién
fonologica. Por ello, Luria propone una clasificacién de los trastornos afisicos basada
en los diferentes niveles en que el lenguaje se encuentre alterado. También propone
una metodologia para evaluar los trastornos neuropsicolégicos con base en el anilisis
de los errores: el criterio de correcto-incorrecto en una prueba no es tan importan-
te como el analisis de las caracteristicas de los errores producidos por el paciente y de
los errores asociados con otras habilidades cognoscitivas (andlisis sindromdtico).
Desde mediados de los anos 60, N. Geschwind y el denominado Grupo de Boston
dirigieron las interpretaciones clinicas y tedricas de los procesos cognoscitivos en gene-
ral, tanto en los Estados Unidos como en gran parte del mundo occidental. Geschwind
expuso una explicacién de los sindromes corticales con fundamento en la transmision
de informacién entre centros corticales. En décadas recientes, este enfoque conexio-
nista ha tenido una gran influencia. En este sentido, Geschwind publicé en 1962 su pri-
mer articulo, y en 1965 aparecié su trabajo mas representativo: “Disconnection
Syndromes in Animals and Man”. Ese mismo afio organizo, en el Boston Veterans
Administration Hospital, el Centro de Investigaciéon de las Afasias, que no sélo dirigi6
las interpretaciones teéricas y las aproximaciones clinicas a las afasias, sino que tam-
bién preparé a una pléyade de neuropsicélogos llegados de todo el mundo. Ademas de
sus interpretaciones de los sindromes corticales como sindromes de desconexion,
Geschwind desarroll6 las ideas clasicas de Wernicke, de modo que su clasificacién de
los trastornos afasicos sigue claramente la interpretacién de Wernicke-Lichtheim.
Durante este periodo, se desarrolla en diferentes paises la investigacién en neu-
ropsicologia. En Francia, Henri Hécaen (1962, 1964, 1976; Hécaen y Albert, 1978) rea-
liza importantes contribuciones practicamente en todas las dreas de la neuropsicologia,
pero sobre todo en el estudio de la asimetria cerebral y la organizacién del lenguaje. En
Italia, De Renzi, Vignolo y Gainotti trabajan en torno a los trastornos afasicos del len-
guaje, habilidades construccionales y espaciales. Poeck, en Alemania, realiza aportes
significativos en multiples areas, particularmente en el campo de las afasias y las
apraxias. En 1958 se crea en el Instituto de Neurologia de Montevideo (Uruguay) el
llamado Laboratorio de Afecciones Corticocerebrales. En Inglaterra, Weigl,
Warrington y Newcombe abordan los problemas del lenguaje, asi como las alteracio-
nes perceptuales. En Espana se crea, con la direccién de Barraquer-Bordas, un
importante grupo de trabajo especializado en neuropsicologia. Y en general, en todos
los paises europeos se forman grupos de investigacién dedicados al analisis de la
organizacién cerebral de la actividad cognoscitiva. En esos tiempos la neuropsicolo-
gia se establece definitivamente como un drea de actividad cientifica y profesional.

» PERIODO CONTEMPORANEO (DESDE 1975)

Desde mediados de 1975 la neuropsicologia ha tenido un crecimiento notorio. De hecho,
se considera el drea con mayor desarrollo dentro de la psicologia y dentro de las neu-
rociencias en general. Estos avances se podrian sintetizar en siete puntos diferentes:
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1) Surgimiento de las imdgenes cerebrales.

2) Utilizacién de pruebas estandarizadas en el diagndstico.
3) Desarrollo del 4rea de la rehabilitacién neuropsicolégica.
4) Profesionalizacién de la neuropsicologia.

5) Aumento en el nimero de publicaciones.

6) Integracién conceptual.

7) Ampliacién del campo de trabajo.

La incorporacién y difusién de las técnicas imagenoldgicas contemporaneas, en
especial la escanografia cerebral o la tomografia axial computarizada (TAC), implicé una
verdadera revolucién en todas las ciencias neuroldgicas. Muchos conceptos acerca de
la organizacién cerebral de la actividad cognoscitiva fueron redefinidos al menos par-
cialmente. En el campo de la neuropsicologia se obtuvieron correlaciones clinico-ana-
témicas mas precisas para diferentes sindromes y se incorporaron nuevas distinciones
y clasificaciones (vg., Kertesz, 1983, 1994; Damasio y Damasio, 1989). No sélo se pro-
ponen diferentes subtipos para diversos sindromes neuropsicol4gicos, sino también
las areas “no clasicas” en neuropsicologia (en particular las estructuras subcorticales)
resultan muy atractivas por su posible participaciéon en procesos cognoscitivos. El
interés en la patologia del lenguaje se extiende mas alla del drea perisilviana clasica del
lenguaje descrita por Dejerine. Aun cuando no se dispone de respuestas definitivas y
el debate continta, se ha presentado en cierta medida un replanteamiento general acer-
ca de la organizacion cerebral de la actividad cognoscitiva/comportamental.

Durante la década de 1990 se fortalece la investigacién con el empleo de imagenes no
ya anatémicas sino funcionales, en particular la resonancia magnética funcional (fMRI, por
sus siglas en inglés) y la tomografia por emisién de positrones (PET), que han permitido
visualizar la actividad cerebral durante la realizacién de diferentes tareas cognoscitivas
(por ejemplo, hablar, leer, pensar en palabras, etc.). Asimismo, surge un nuevo mode-
lo en la interpretacién de la organizacién cerebral de la cognicién, el denominado
“modelo funcional”. Hasta este momento se habia utilizado un “modelo lesional”.

Se recurre igualmente al uso creciente de procedimientos estandarizados de eva-
luacién, lo cual representa un intento por utilizar un lenguaje comin en neuropsico-
logia. Algunas pruebas y baterias de pruebas de evaluacién han llegado a utilizarse en
diferentes paises, como la Bateria Neuropsicoldgica de Halstead-Reitan, la Bateria
Neuropsicolégica de Luria-Nebraska, el Neuropsi, la Escala de Memoria de Wechsler,
la Prueba de Boston para el Diagndstico de las Afasias, la Prueba de Clasificacion de
Wisconsin, la Figura Compleja de Rey-Osterrieth, etc. También se han dedicado
esfuerzos a la normalizacién y estandarizacion de estas pruebas de diagnéstico, tan-
to en poblaciones normales como en las patologicas.

La rehabilitacién de las secuelas cognoscitivas de lesiones cerebrales en gene-
ral (la desaparicién de las alteraciones no sélo afasicas, sino también amnésicas, apra-
xicas, agnésicas, comportamentales, etc.) ha generado un enorme interés en los tltimos
anos. Ha surgido también una nueva area de trabajo, conocida como rehabilitacion
cognoscitiva o rehabilitacion neuropsicologica, que procura introducir procedimientos
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remediales en pacientes con dano cerebral no sélo en relacién con las alteraciones
del lenguaje, sino también con respecto a los trastornos cognoscitivos asociados
(memoria, percepcién, atencién, etc.) (vg., Meier y Diller, 1987; Ostrosky et al.,
1996; Sohlberg y Mateer, 1989). Por su parte, la terapia del lenguaje o fonoaudiolo-
gia se ha reforzado con el trabajo de muchos neuropsicélogos dedicados a la rehabi-
litacién cognoscitiva. El empleo de computadores en el area de la rehabilitacién
representa un avance potencialmente muy valioso en esta direccién.

Durante los dltimos afos, la cantidad de publicaciones internacionales —trate-
se de libros o de revistas especializadas— ha crecido en forma sorprendente, dando
testimonio de la importancia cada vez mayor de la neuropsicologia dentro del mun-
do cientifico contemporaneo (véase cuadro 1-1).

Cuabro 1-1. Principales revistas internacionales de neuropsicologia

Revista Ano Editorial

Neuropsychologia 1962 Pergamon Press

Cortex 1964 Masson

Brain and Language 1976 Academic Press

The Behavioral and Brain Sciences 1978 Cambridge University Press

Journal of Clinical and 1979 Swets y Zeitlinger
Experimental Neuropsychology

Brain and Cognition 1982 Academic Press

Cognitive Neuropsychology 1984 Lawrence Erlbaum Associates

Developmental Neuropsychology 1985 Lawrence Erlbaum Associates

Journal of Neurolinguistics 1985 Pergamon Press

Archives of Clinical 1986 Pergamon Press
Neuropsychology

Aphasiology 1987 Taylor y Francis

Neuropsychology 1987 Taylor y Francis, APA

The Clinical Neuropsychologist 1987 Swets Publishing Service

Behavioral Neurology 1988 Clinical Neuroscience Publishers

Neuropsychiatry, Neuropsychology 1988 Raven Press
and Behavioral Neurology

Neuropsychological Rehabilitation 1991 Lawrence Erlbaum Associates

Neuropsychological Review 1991 Plenum Press

Applied Neuropsychology 1994 Munksgaard

Child Neuropsychology 1995 Swets Publishing Service

Aging and Cognition 1995 Swets Publishing Service

Journal of the International 1995 Cambridge University Press
Neuropsychological Society

Neuropsychologia Latina 1995 Masson

Neuropsicologia, Neuropsiquiatria 1999 ALAN, Grupo de Neurociencias
y Neurociencias

Revista Argentina de Neuropsicologia 2003 SONEPSA

Acta Neuropsychologica 2003 Soc. Polaca de Neuropsicologia
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El 4rea del campo de estudio de la neuropsicologia se ha extendido notoriamen-
te en estos tltimos afos para incluir no sé6lo el analisis de las alteraciones cognosci-
tivas y comportamentales asociadas con el dafio cerebral, sino también el estudio de
los problemas infantiles asociados con el desarrollo, los fenémenos correlativos al
envejecimiento, el andlisis de las demencias, y la neuropsicologia de los estados psi-
copatoldgicos. Nuevas patologias han requerido asimismo el anélisis de la neuropsico-
logia; tal es el caso del sida. Los escenarios laborales han crecido de manera notable, y
la neuropsicologia juega un papel importante en los hospitales y en las escuelas, las
carceles, los hogares de ancianos, etcétera.

Progresivamente, se ha constituido un cuerpo de conocimientos basicos en neu-
ropsicologia, el cual se aproxima a una integracion conceptual. En afios recientes han
surgido diferentes modelos teéricos, y actualmente se trata de integrar las observa-
ciones obtenidas en pacientes con patologias cerebrales con otras mds resultantes
de imagenes funcionales del cerebro (“método lesional” y “método funcional”). Las
discrepancias sobre la interpretacion teérica de la organizaciéon cognoscitiva en el
cerebro son cada vez menores.

A futuro, se prevee:

1) Una ampliacion ulterior del campo de trabajo.
2) Una consolidacion del perfil profesional.

3) Una mayor aproximacion a la psiquiatria (neuropsiquiatria), a la rehabilitacién
y a los temas educacionales.

4) Una mejor comprension de los factores culturales y educacionales.
5) Una mayor sofisticacién en los procedimientos diagnésticos.
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Capitulo 2

Patologias
neurologicas

Existen condiciones neurolégicas que alteran el funcionamiento normal del cerebro,
entre las cuales se encuentran: 1) Las enfermedades cerebrovasculares, también
conocidas como accidentes cerebrovasculares (ACV); 2) los traumatismos craneo-
encefilicos (TCE); 3) los tumores cerebrales; 4) las infecciones del sistema nervioso;
5) las enfermedades nutricionales y metabdlicas; 6) las enfermedades degenerativas;
y 7) la epilepsia. En este capitulo examinaremos cada una de estas patologias, sefia-
lando sus caracteristicas principales y su forma de evolucién.

» ENFERMEDAD CEREBROVASCULAR

Los problemas vasculares constituyen una de las causas mas frecuentes de las afec-
ciones neuroldgicas en el adulto. Se estima que aproximadamente un 50% de la pato-
logia neurolégica se debe a problemas cerebrovasculares.

Se denomina enfermedad cerebrovascular a cualquier alteracién en el funciona-
miento cerebral originado por alguna condicién patolégica de los vasos sanguineos.
La patologia vascular puede observarse en las paredes de los vasos, por acumulacién
de material, por cambios en la permeabilidad o por ruptura de sus paredes. El flujo
sanguineo puede obstruirse por un trombo o un émbolo, o por un incremento en la
viscosidad de la sangre (Adams y Victor, 1985).

El cerebro es uno de los 6rganos que mas dependen de una cantidad apropiada
de oxigeno para su adecuado funcionamiento. Los ACV producen una severa reduc-
ciéon de glucosa y de oxigeno, lo cual interfiere en el metabolismo celular normal; asi,
una interrupcion superior a cinco minutos es suficiente para matar las células de la
regién afectada, dando como resultado un infarto o una necrosis isquémica y, por lo
tanto, un dafio irreversible.

CLASIFICACION

Entre los accidentes cerebro-vasculares se distinguen dos grandes grupos: los isqué-
micos y los hemorragicos.

Isquemias

En los Acv isquémicos los sintomas se deben a un decremento o una interrupcion del flu-
jo sanguineo en el tejido cerebral. Esta disminucién se puede deber a: 1) una trombosis,
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se refiere a la creacion de una formacién que interrumpe el flujo sanguineo; 2) un
embolismo, esto es, un codgulo, burbuja de aire, grasa o cualquier otra formacién de
material que obstruye un vaso pequefio después de haberse transportado por el
torrente circulatorio de los vasos de mayor calibre, y 3) la reduccién del flujo sangui-
neo en el cerebro, debida frecuentemente al endurecimiento de las arterias (arteros-
clerosis) o a la inflamacién de los vasos (vasculitis).

El término accidente isquémico transitorio (AIT) se refiere a la presencia de sig-
nos neurolégicos focales cuya recuperaciéon completa (o aparentemente completa)
se observa en las primeras 24 horas de haberse originado la sintomatologia, este
accidente puede ser recurrente. El paciente muestra pérdida siibita de una funcién
neuroldgica y/o neuropsicoldgica por un corto tiempo. A menudo, se pierde también
la visi6n (amaurosis fugaz) y el lenguaje (afasia). Durante el accidente, los signos
neuroldgicos y neuropsicolégicos son indistinguibles de los observados durante la
formacion de un infarto cerebral. En el caso de los AIT recurrentes, la recuperacién
entre un accidente y otro es practicamente completa.

En caso de isquemia cerebral permanente se produce un infarto cerebral y la
muerte neuronal. Al parecer, esta tiltima se debe a las toxinas que se producen cuan-
do a la célula le falta la irrigacién sanguinea normal. La isquemia produce una estimu-
lacién excitatoria en los receptores NMDA (N-metil-d-aspartato). Esta sobreestimulacién
de los receptores es téxica y lleva a la muerte neuronal. El bloqueo de estos
receptores puede reducir significativamente el tamafio del infarto producido por
la isquemia.

Hemorragias

Los Acv hemorragicos se producen por la ruptura de un vaso, lo cual permite que la
sangre se filtre en el parénquima cerebral. Este accidente puede ir desde una hemo-
rragia pequena, a veces asintomatica, hasta una hemorragia masiva que produzca la
muerte.

La causa mas frecuente de los ACV hemorrégicos es la hipertensién arterial
(HTA). Las hemorragias producidas por HTA generalmente son intracerebrales. En
caso de hemorragias severas, se produce el desplazamiento de otras estructuras
cerebrales y frecuentemente la sangre invade los ventriculos cerebrales. El tipo de
lesién vascular que se produce con la hipertensién no esté del todo claro; sin embar-
go, parece relacionarse con la debilidad de las paredes arteriales. Las hemorragias
producidas por HTA rara vez se observan en la corteza cerebral, pues usualmente son
subcorticales; por lo tanto, su sintomatologia inicial casi siempre es neurologica y
rara vez neuropsicoldgica. Los accidentes hemorragicos suelen afectar los nticleos
basales, el talamo, el cerebelo y la protuberancia.

La segunda causa mas frecuente de ACV hemorrégicos es la ruptura de un aneu-
risma —protusién o embombamiento de las paredes arteriales por defectos en la
elasticidad de las mismas—. Los aneurismas son como bolsas cuyas paredes son
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mas delgadas que la pared del vaso normal, por lo que es mas ficil que se rompan.
Aparecen por lo general en arterias grandes, como la carétida interna, y en los vasos
que integran el poligono de Willis (véase figura 2.1), sobre todo a nivel de la arteria
comunicante anterior y de las arterias comunicantes posteriores. A pesar de que los
aneurismas se deben, por lo comun, a defectos de origen congénito, pueden desa-
rrollarse por HTA, arterosclerosis, embolismos o infecciones.

Arterias cerebrales

Poligono de Willis

Arterias
cerebrales
Arteria
carotida
interna

Arteri ilar !
teria basilal Arteria

cardtida
externa

Arteria
vertebral

Arteria
carétida
comun

Vista inferior

A ' FiIGura 2-1 Poligono de Willis.

Suministro de sangre
del corazon

Entre los sintomas frecuentes del sangrado de un aneurisma estan la cefalea y
los signos y sintomas focales correspondientes a los sitios lesionados, como conse-
cuencia de la presién focal y la hemorragia.

Los angiomas son malformaciones arteriovenosas de los capilares que resultan
en anormalidades en el flujo sanguineo cerebral. Estas malformaciones pueden
tener didmetros de unos cuantos milimetros, o ser de gran tamaro, produciendo un
efecto de masa. Como en los aneurismas, presentan paredes delgadas que facilmen-
te se rompen. La ruptura de una malformacién grande puede producir una hemo-
rragia intracerebral o una hemorragia subaracnoidea.

SINTOMATOLOGIA

La forma en que se presentan los ACV es caracteristica, pues producen sibitamente
un déficit neuroldgico focal (vg., hemiplejia, afasia). En casos severos, se puede pre-
sentar con un estado de coma. El déficit neurolégico puede durar segundos, minutos
u horas, e incluso dias, dependiendo del tipo de accidente. En los ACV embodlicos, el
comienzo es stbito y el déficit neuroldgico llega rapidamente a su maximo nivel. En
los ACV trombéticos y en las hemorragias por hipertension, el déficit neurolégico pue-
de desarrollarse en cuestién de minutos u horas. La pérdida de conciencia es usual
en los ACV hemorragicos, pero no en los ACV oclusivos.
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En cuanto a la recuperacién, ésta se produce durante las horas, dias o semanas
siguientes al accidente vascular. Al disminuir el edema y la diasquisis, la sintomato-
logia se reduce a las secuelas focales. El déficit neurolégico y/o neuropsicol6gico
refleja el sitio y el tamano de la lesién. En ocasiones, incluso, se puede determinar
la rama de la arteria comprometida. La tomografia axial computarizada (TAC) y la
resonancia magnética (RMI) pueden demostrar la presencia de hemorragias, infartos,
aneurismas y deformidades ventriculares. La arteriografia revela oclusiones de los
grandes vasos, asi como aneurismas y malformaciones vasculares.

TERRITORIOS VASCULARES

Dos sistemas arteriales diferentes se encargan de llevar la sangre al cerebro: el sis-
tema de las dos arterias carétidas internas (sistema carotideo) y el sistema de las
arterias vertebrales (sistema vertebral o vertebro-basilar). Las arterias cardtidas
internas entran por la base del craneo, una a cada lado, y se dividen en numerosas
ramificaciones secundarias (arteria oftdlmica, arteria coroidal anterior y arteria comu-
nicante posterior) y en dos arterias principales: la arteria cerebral media y la arteria
cerebral anterior. Esta tltima irriga las caras anterior, superior y media del 16bulo
frontal, asi como la porcién superior y medial del 16bulo parietal (véase cuadro 2.1).
La cara lateral de los 16bulos frontal, temporal y parietal es territorio de la arteria

Cuabro 2.1. Suministro arterial de las principales estructuras cerebrales

Lébulo frontal Superficie lateral * Arteria cerebral media
Superficie medial * Arteria cerebral anterior
Superficie inferior ¢ Arterias cerebrales media y anterior
Lébulo temporal Superficie lateral * Arteria cerebral media
Superficie medial * Arterias cerebrales posterior, media,
coroidea y comunicante posterior
Superficie inferior  Arteria cerebral posterior
Lébulo parietal Superficie lateral * Arteria cerebral media
Superficie medial * Arteria cerebral anterior
Lébulo occipital Todas las superficies * Arteria cerebral posterior
Cuerpo calloso * Arteria cerebral anterior
Hipocampo * Arterias coroide anterior, ramas

de la arteria coroide posterior de
la cerebral posterior

Fornix * Arteria cerebral anterior y arteria
cerebral posterior

Cuerpos Mamilares * Arteria cerebral posterior y
comunicantes posteriores
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cerebral media, que suministra aproximadamente 75% de la sangre que correspon-
de a los hemisferios cerebrales.

Las arterias vertebrales ingresan por separado desde la base del craneo y se
unen a la altura de la protuberancia para formar la arteria basilar. De ésta emergen
numerosas arterias cerebelosas que forman las arterias cerebrales posteriores. La
arteria cerebral posterior suministra la sangre al 16bulo occipital y a la porcién infe-
rior, basal, y a la cara interna del 16bulo temporal.

La arteria cerebral media y la arteria cerebral posterior se unen por medio de
la arteria comunicante posterior, y las dos arterias cerebrales anteriores se unen
por medio de la arteria comunicante anterior. Esta interconexion arterial consti-
tuye el llamado poligono de Willis, que sirve para equilibrar la distribucién de san-
gre en ambos lados del cerebro y compensa el flujo del liquido cuando falta en
alguno de los lados. De ocurrir un bloqueo en alguna parte del poligono, puede dar-
se un traspaso sanguineo a otra parte del poligono. La adecuacién de este proceso
dependera tanto del tamaiio de los vasos ocluidos como del tamano y naturaleza de
la via alterna. Estas vias alternas reciben el nombre de anastomosis. La oclusién
lenta, secundaria a una arterioesclerosis, permitird una circulacién anastomoética,
mientras que la oclusién de un vaso por un émbolo probablemente no ocasione lo
mismo.

Los efectos de los accidentes cerebro-vasculares dependen del territorio vascu-
lar afectado. Por lo general, en las alteraciones observadas, este dafio cerebral
corresponde a un territorio vascular particular y produce déficit neuroldgicos y neu-
ropsicolégicos especificos. Los ACV de la arteria cerebral media izquierda producen
afasias en la mayoria de los casos, mientras que las isquemias de las arterias cere-
brales anteriores tienden a producir cambios comportamentales. Las alteraciones
de memoria y los defectos en el reconocimiento visual se producen en casos de com-
promisos de territorios de la arteria cerebral posterior.

La enfermedad que se conoce como CADASIL (Cerebral Autosomal Dominant
Arteriopaty with Subcortical Infarcts and Leukoencephaopathy) es un padecimiento
cerebro-vascular hereditario que ocasiona un déficit cognitivo y demencia. Se trata
de una enfermedad vascular sistémica en la que se dafia un pequefio vaso y que se
transmite de forma autonémica dominante. Esta arteriopatia cerebral produce infar-
tos subcorticales recurrentes y alteraciones de la sustancia blanca, similar a la leu-
coencefalopatia hipertensiva tipo Binswanger, pero con la diferencia de que en el
CADASIL no hay hipertension ni riesgo de enfermedad cerebro-vascular, aunque se
presenta con frecuencia junto con historia de migrana. En algunos casos, este tras-
torno se describi6 con el nombre de demencia multiinfarto hereditaria, vasculopatia
esclerosante familiar y enfermedad de Binswanger familiar (Bousser ef al., 1994;
Chabriat et al., 1995; y Desmond et al., 1998).
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» TRAUMATISMOS CRANEOENCEFALICOS

Los traumatismos craneoencefalicos (TCE) son la causa mds frecuente de dafio cere-
bral en personas menores de 40 afios. Los TCE puede afectar el cerebro porque: 1)
pueden lesionar directamente el cerebro, como en el caso de una herida por arma de
fuego; 2) pueden interrumpir el flujo sanguineo cerebral, dando origen a una isque-
mia y en algunos casos a un infarto; 3) pueden causar hemorragias y hematomas,
incrementando la presién intracerebral; 4) como en cualquier tejido, en el cerebro se
produce inflamacién como consecuencia del trauma (edema), llevando igualmente a
un incremento en la presion intracerebral; 5) se fractura el craneo (traumatismo
abierto) y se incrementa la posibilidad de infeccién; y finalmente, cuando 6) las cica-
trices que deja el TCE pueden convertirse en un foco epiléptico, cuyas manifestaciones
clinicas apareceran meses después del traumatismo.

El dafo cerebral producido por un TCE puede ser primario a contusion, laceracion
y hemorragia, o secundario a isquemia, anoxia, edema y hemorragia intracraneal.

CLASIFICACION

Los traumatismos craneoencefalicos pueden dividirse en dos grandes grupos: abiertos
y cerrados. En los primeros el craneo sufre una penetracion, con la posibilidad de
que fragmentos del hueso se incrusten en el parénquima cerebral. Generalmente,
quienes sufren este tipo de traumatismo no pierden la conciencia y las alteraciones
neurolégicas y neuropsicolégicas son secundarias a la
lesion cortical focal. Este tipo de TCE es comtn en casos de
heridas por arma de fuego.

En los TCE cerrados el cerebro sufre por los efectos
mecénicos de la rapida aceleracién y desaceleracién (con-

» @ tusién o conmocién), como sucede cominmente, por

Lateral

-
'O

Basal

ejemplo, en un accidente de transito (véase figura 2.2).
Aunque no haya fractura de craneo, el cerebro puede sufrir
lesiones debidas sobre todo al efecto del golpe y el contra-
golpe que eventualmente puede afectar los 16bulos fronta-
les y temporales; el impacto contra el ala menor del
esfenoides que divide la fosa anterior de la fosa media del
craneo se asocia con contusién cerebral. El movimiento
FIGURA 2.2 Efecto deun  del cerebro causa hemorragias pequenas que pueden for-
traumatismo craneoencefd-  mar hematomas, los cuales, unidos al edema, son una causa
lico cerrado. la fuerza : Ly

e potencial de presién sobre otras estructuras cerebrales.
mecanica del golpe y el G 1 ¢ los TCE d ierde 1 . .
contragolpe se transmiten eneralmente en los cerrados se pierde la conciencia
principalmente a la base del ~ Probablemente como consecuencia de alteraciones en las
I6bulo frontal v la cara inter-  estructuras del tallo cerebral. En TCE leves la pérdida de la
na del lobulo temporal. conciencia puede presentarse por un tiempo muy breve.
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SINTOMATOLOGIA

Generalmente los TCE dejan como secuelas defectos en la memoria (amnesia princi-
palmente anterégrada pero también retrégrada), cambios comportamentales (vg.,
irritabilidad) y defectos cognoscitivos mas difusos (bradipsiquia, defectos atenciona-
les, disminucién en la capacidad de concentracion, etc.) (Ardila, 1985b).

Las secuelas cognoscitivas y comportamentales dependen de la severidad del
TCE. Los TCE leves pueden dejar secuelas minimas que no imposibilitan al individuo
en su vida laboral y social; los graves, sin embargo, pueden dejar secuelas graves
que impiden una adecuada adaptacién ulterior del paciente. Para medir la severi-
dad de los TCE se utilizan diversos criterios, como el puntaje obtenido en la Escala de
Glasgow, la duracién del estado de coma y la ampliacién del periodo de amnesia pos-
traumaética.

» TUMORES

La palabra tumor se refiere al crecimiento anormal de células, organizadas en for-
ma atipica, que crecen a expensas del organismo pero que no cumplen un propésito
dentro de éste (Walsh, 1990). Se les denomina también neoplasias (formaciones
nuevas).

CLASIFICACION

Los tumores o neoplasias pueden ser benignos o malignos. Los benignos pueden
crecer fuera del cerebro (tumores extracerebrales), como sucede en el caso de los
meningiomas, que son derivados de las meninges. Su crecimiento es tipicamente
lento y pueden alcanzar un gran tamano sin que se observe necesariamente una sin-
tomatologia evidente. La sintomatologia aparece generalmente como consecuencia
del efecto de masa sobre otras estructuras cerebrales. Los tumores benignos per-
manecen bien definidos y no se infiltran en el parénquima cerebral; por lo tanto, su
reseccion quirtrgica es relativamente ficil y, una vez extraidos, usualmente no vuel-
ven a desarrollarse. Sin embargo, un tumor benigno situado en un lugar de dificil
acceso quirdrgico puede causar la muerte por herniacién del tallo cerebral.

Los tumores malignos, por otra parte, surgen frecuentemente de las células
gliales, se infiltran y se confunden con el tejido cerebral, por lo que su reseccién es
mas dificil. Por lo comtin reaparecen en casos en que se logra resecarlos. Los glio-
mas representan los tumores malignos mas frecuentes (aproximadamente 45% de
los tumores cerebrales); sin embargo, su grado de malignidad es variable. Entre los
gliomas se pueden mencionar los astrocitomas, los oligodendriogliomas y los glio-
blastomas. Los primeros pueden tener un bajo grado de malignidad y un crecimien-
to relativamente lento; los oligodendriogliomas representan un tipo de tumor
particularmente lento en su crecimiento, y los glioblastomas son altamente malignos,



18  Neuropsicologia clinica

con una alta velocidad de crecimiento. Estos tltimos pueden considerarse como
gliomas de alta malignidad.

Una pequena cantidad de tumores cerebrales son metastasis, es decir, células
tumorales que han sido transportadas desde otro punto de origen del cerebro (los
pulmones, el sistema digestivo, etc.) y por eso reciben el nombre de tumores secun-
darios, en contraposicién a los tumores primarios, que han tenido su origen en el
propio sistema nervioso. Los tumores que con mayor frecuencia producen metasta-
sis al cerebro son los del pulmén y del seno; en general, son mdltiples y su prondés-
tico es muy reservado.

SINTOMATOLOGIA

La presentacién clinica de un tumor es variable y depende de la localizacién del mis-
mo. Las crisis convulsivas son la primera manifestacién clinica en muchos de los
pacientes con neoplasias; en otros, las primeras manifestaciones pueden mostrar
disminucién en la capacidad de concentracidn, y lentificacién en la comprensién y en
la capacidad cognoscitiva general. En casos de hipertensién endocraneana son fre-
cuentes la cefalea, el vomito, la presencia de papiledema (aumento del disco 6ptico)
y la diplopia (visién doble). Algunos pacientes presentan alteraciones neurolégicas
y/o neuropsicologicas muy focales que permiten sospechar una alta probabilidad de
un tumor y diagnosticar con cierta precisién su localizacién en el cerebro.

» INFECCIONES

Se presentan cuando el cuerpo es invadido por un microorganismo patégeno que
produce de una enfermedad. Entre los agentes infecciosos estdn los virus, las bac-
terias, los hongos y los parasitos. Las infecciones cerebrales generalmente tienen el
foco infeccioso de origen por fuera del cerebro, en lugares como los oidos, la nariz y
la garganta. En ocasiones, tienen un origen hematégeno, un trombo infectado o un
émbolo de bacteria que penetra en las estructuras cerebrales a través de la sangre.
En algunos casos las infecciones se producen directamente como resultado de una
puncién lumbar, TCE o una cirugia.

Las infecciones pueden afectar el tejido cerebral por varias razones. En primer
lugar, pueden interferir en el flujo sanguineo cerebral, generando trombosis o hemo-
rragias de los capilares; tienen, ademds, la capacidad para alterar seriamente el
metabolismo de las células o las caracteristicas de la membrana celular, afectando las
propiedades eléctricas de la misma. El edema que generalmente aparece como con-
secuencia de una infeccién puede abarcar diversas estructuras cerebrales, y alterar
su funcién normal. La reaccién de defensa del organismo contra la infeccién es fuen-
te potencial de alteraciones en el sistema nervioso. La produccién de pus (un fluido
compuesto basicamente de células blancas) modifica el liquido extracelular y su pro-
duccién puede incrementar la presién dentro del cerebro.
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CLASIFICACION

Las infecciones se pueden dividir, dependiendo del tipo de huésped infeccioso, en
virales, bacterianas, micéticas y parasitarias.

Infecciones Virales

Un virus es un agregado encapsulado de acido nucleico que puede estar constituido de
DNA 0 RNA. Los virus llamados neurotrépicos tienen proclividad por el sistema nervioso,
como es el caso de los que producen la poliomelitis y la rabia. Los virus pantrépicos,
como el del herpes simple, atacan todo el cuerpo, incluyendo el sistema nervioso.
Las células del sistema nervioso presentan una susceptibilidad diferencial a los
diferentes virus, la cual depende de la presencia de receptores especificos en la
membrana sobre los cuales se fija el virus. Los efectos del virus sobre el sistema
nervioso dependeran de la susceptibilidad diferencial que presentan las células al
virus. Si se fija en las meninges, se presenta una meningitis; si compromete células
parenquimatosas del cerebro o la medula, puede dar origen a trastornos aiin mas
severos como la encefalitis y poliomelitis, respectivamente (Adams y Victor, 1985).

Infecciones bacterianas

La palabra bacterium se refiere a cualquier microorganismo generalmente de una
sola célula, que no posee clorofila y que se multiplica por simple divisién celular. Las
infecciones bacterianas del sistema nervioso son resultantes de una invasién de
estos microorganismos generalmente por via sanguinea. Las infecciones bacteria-
nas producen generalmente meningitis y en ocasiones pueden formar abscesos
cerebrales que se inician como pequenos focos de bacteria purulenta (productora de
pus) que causa la necrosis (muerte) de las células de la regién afectada. A medida
que las bacterias se multiplican y destruyen el niimero mayor de células, el absceso
actia como una masa que ocupa espacio e incrementa la presion intracraneana.

Infecciones micoticas

Son producidas por hongos que llegan al sistema nervioso. El sistema nervioso cen-
tral es usualmente resistente a las infecciones micéticas, sin embargo estas defen-
sas pueden romperse en personas que sufren enfermedades importantes como
tuberculosis y leucemia.

Infecciones parasitarias

Se le llama parasito al organismo que vive a expensas de otro (el huésped).
Diferentes tipos de parasitos pueden invadir el sistema nervioso central; los mas
importantes son la malaria, que puede producir el paludismo cerebral; las amebas,
que al ingresar al cerebro pueden producir una encefalitis y abscesos cerebrales; y
el cisticerco, que puede producir signos neurolégicos focales y aun un deterioro cog-
noscitivo generalizado.
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SINTOMATOLOGIA

Muchas de las infecciones del sistema nervioso se derivan de infecciones originadas
en otras partes del cuerpo y por ello se asocian con sintomas como fiebre, malestar
general e hipotension. Desde el punto de vista neuropsicolégico, generalmente se
evidencia un sindrome confusional agudo, caracterizado por desorientacién tempo-
ro-espacial, defectos atencionales, fallas en la memoria y, en ocasiones, agitacién psi-
comotora. Entre de los sintomas observados en casos de hipertensién endocraneana
se incluyen cefalea, vértigo, ndusea y convulsiones. En casos de encefalitis por her-
pes simple son frecuentes las alteraciones comportamentales (vg., desinhibicién,
impulsividad) y las alteraciones graves de la memoria.

TRATAMIENTO

El tratamiento varia segtn el tipo de infeccién. Las enfermedades virales son difici-
les de tratar y por lo general se espera a que la enfermedad siga su curso. En caso
de rabia se administra la vacuna antirrabica con el fin de producir inmunidad antes de
que la infeccién alcance el cerebro; una vez que se inicia la enfermedad, el desenla-
ce es inevitablemente fatal. El tratamiento para las infecciones bacterianas consiste
en la aplicacién de antibioticos.

» ENFERMEDADES NUTRICIONALES Y METABOLICAS

La desnutricién puede llegar a producir defectos neurolégicos y neuropsicolégicos
graves. La falta de nutrientes especificos como las vitaminas, al igual que las anor-
malidades circulatorias derivadas de la desnutricién, puede dejar secuelas neurol6-
gicas importantes. El alcohol es un factor generador de las enfermedades
nutricionales debido su accién inhibidora sobre la absorcién de tiamina y a la fre-
cuente asociacién entre disminucién en la ingestién de alimentos y alcoholismo. El
sindrome de Korsakoff constituye una de la enfermedades nutricionales mas impor-
tantes para la neuropsicologia.

Muchos trastornos cerebrales son producto de disfunciones en otros 6rganos,
como los rifiones, el higado, el pancreas y las glaindulas endocrinas. Trastornos
metabdlicos, como la hipoglicemia o la falla hepética, pueden presentarse como esta-
dos de coma o sindromes confusionales agudos. Otras enfermedades metabdlicas,
como el hiperparatiroidismo, son causa potencial de demencia y psicosis.

» ENFERMEDADES DEGENERATIVAS

Las enfermedades degenerativas implican una pérdida progresiva de las células ner-
viosas, que derivan en signos y sintomas neurolégicos. Entre las enfermedades
degenerativas se encuentran los sindromes de demencia progresiva, como el mal de
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Alzheimer, los sindromes de demencia progresiva asociados con otras anormalida-
des neurolégicas, como la enfermedad de Huntington y la enfermedad de Parkinson,
y los sindromes caracterizados por alteraciones de la postura, de movimientos o de
pérdidas sensoriales progresivas sin defectos cognoscitivos evidentes (Adams y
Victor 1985).

Las enfermedades neuroldgicas degenerativas que se asocian con la pérdida pro-
gresiva de las funciones cognoscitivas (lenguaje, memoria, atencién, pensamiento,
habilidades espaciales y construccionales) y comportamentales se denominan
demencias. La demencia de tipo Alzheimer representa aproximadamente 60% de
todas las demencias. Los estudios patolégicos de los pacientes con enfermedad de
Alzheimer muestran una pérdida significativa de neuronas colinérgicas, particularmen-
te en el ntcleo basal de Meynert. Se describen igualmente degeneracién de células
en la corteza cerebral y el hipocampo, con un aumento significativo de placas seniles.

La enfermedad de Huntington se asocia con un defecto genético de caricter
autosomico dominante y se caracteriza por la aparicién de movimientos coreicos y
alteraciones de tipo demencial. Estudios patolégicos han demostrado una degenera-
cién de los niicleos basales (particularmente el niicleo caudado) y de la corteza fron-
tal. Aparentemente el neurotransmisor mas estrechamente asociado con esta
enfermedad es el Acido Gama Amino Butirico (GABA, por sus siglas en inglés), que
acttia como inhibidor en el sistema nervioso central.

El temblor, la rigidez (o hipoquinesia) y la hipertonia son caracteristicas de la
enfermedad de Parkinson. Los pacientes con esta enfermedad presentan una pérdi-
da progresiva de neuronas dopaminérgicas, debido a una degeneracién de la sustan-
cia negra. Las particularidades especificas de cada uno de estos sindromes
demenciales se analizan en detalle en el capitulo 13.

» EPILEPSIAS

Son una condicién neuroldgica caracterizada por la presencia de alguna actividad
paroxistica correlativa a cambios desorganizados en la actividad neuronal de la cor-
teza cerebral. Su prevalencia en la poblacién general va aproximadamente de 0.5% a
2.0%. La razén, a nivel del sistema nervioso, de los trastornos convulsivos era des-
conocida hasta 1929, cuando Hans Berger desarroll6 el electroencefalograma (EEG).
Con la invencion del EEG se puede determinar la relacién entre cambios eléctricos
de la corteza cerebral y la presencia de fenémenos convulsivos.

CLASIFICACION

Dependiendo de la etiologia se pueden distinguir dos tipos de epilepsia: la primaria
y la secundaria. La epilepsia primaria o idiopatica surge espontineamente, sin que
exista un dafno estructural establecido del sistema nervioso, por lo que su causa es
desconocida, aunque se supone la existencia de factores de tipo genético. La epilepsia
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secundaria o sintomaética la que deriva de una infeccién, un tumor, una malformacién
o alguna otra condicién neuroldgica que crea en el cerebro un foco irritativo epilep-
togénico, capaz de presentar una actividad eléctrica anémala. En este tipo de epi-
lepsia se puede establecer el origen de las convulsiones, y su manifestaciéon se
relaciona con la localizacién especifica del foco patolégico.

Segtin sus manifestaciones clinicas, las crisis epilépticas se pueden clasificar en
dos grandes grupos: parciales (o focales) y generalizadas, dependiendo de si com-
prometen en forma parcial o total la corteza cerebral. Las parciales se subdividen a
su vez en crisis parciales simples y crisis parciales complejas; en las crisis parciales
simples no existe compromiso de la conciencia, en tanto que en las crisis parciales
complejas se presenta un compromiso de la conciencia. Por compromiso de con-
ciencia se entiende la ausencia de responsibidad ante estimulos del medio y la exis-
tencia de amnesia del episodio.

Se distinguen cuatro tipos de crisis parciales simples, a saber: motrices, senso-
riales, auténomas y psiquicas. Entre estas tltimas se encuentran las crisis percep-
tuales (ilusiones y alucinaciones), mnésicas, disfasicas, afectivas y cognoscitivas. Las
crisis parciales complejas se originan en el 16bulo temporal y se caracterizan por la
falta de responsibidad a los estimulos del medio (vg., el paciente no responde cuan-
do se le llama), por la presencia de automatismos, es decir, movimientos repetitivos
esteriotipados —movimientos de masticacién, chupeteo, etcétera—, y porque el
paciente, a pesar de estar alerta, no recuerda lo sucedido durante el episodio. Las
crisis parciales complejas pueden durar usualmente varios minutos.

Las crisis generalizadas se inician comprometiendo de manera simétrica bilate-
ral la corteza cerebral, sin presentar signos focales. Las crisis de tipo ténico-cléni-
cas generalizadas (TCG) o de gran mal se caracterizan por la pérdida stbita de la
conciencia y la presencia de actividad motora: primero se observa una fase ténica,
durante la cual aumenta el tono muscular, y luego una fase clénica, en la que ocurren
sacudidas ritmicas. Cuando el paciente recupera la conciencia parece confuso y
desorientado (estado post-ictal). Con frecuencia, las crisis TCG se combinan con cri-
sis parciales simples, es decir el paciente presenta inicialmente una sintomatologia
focal (vg., sensacién de hormigueo, movimientos ritmicos de una extremidad, etc.)
que después se extiende a todo el organismo.

En las crisis generalizadas de ausencia o pequefio mal hay interrupciones recu-
rrentes de la conciencia, y la actividad motora que se observa son parpadeos, rota-
ciones de los ojos o movimientos de cabeza. Estos ataques tienen una duracién muy
corta (unos cuantos segundos). El perfil electroencefalografico del paciente con
ausencias es caracteristico, pues se presenta el patrén conocido como espiga-onda
de tres ciclos por segundo. Se trata de crisis caracteristicas de la infancia.

En las crisis aquinéticas el enfermo cae al suelo de manera stbita; su duracién
es muy breve y se observan usualmente en nifios. Los espasmos mioclénicos con-
sisten en la flexién y extensién sibita del cuerpo, y frecuentemente se inician con
un grito.
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El tratamiento de la epilepsia requiere por lo general de medicamentos anticon-
vulsivantes, como el fenobarbital y otros. El mecanismo de accién de estas drogas
no esté del todo claro, pero es probable que inhiba las descargas neuronales anor-
males, restableciendo los potenciales de la membrana. Cuando la medicacién no
logra el control adecuado de las crisis, se puede utilizar un tratamiento quirtirgico,

removiendo el foco anormal.

» EXAMENES CLIiNICOS Y PARACLINICOS

Las personas que sufren algtin desorden del sistema nervioso deben ser sometidas a
un examen neurolégico de rutina. En principio, se levanta la historia clinica con el fin

de obtener informacién detallada sobre el
problema que es motivo de consulta, y sobre
su evolucién. Una vez que se realiza el exa-
men fisico general, se procede a la evalua-
cién detalla del sistema motor (incluyendo
los reflejos) y sensorial, los pares craneanos
y el estado mental general del paciente. El
cuadro 2.2 presenta el resumen de la infor-
macién usualmente recogida en un examen
neurolégico estandar.

Entre los examenes paraclinicos que
complementan al examen neurolégico se
encuentran la puncién lumbar, varias técnicas
electrofisiolégicas como el electroencefalo-
grama (EEG), los potenciales evocados, el
electromiograma y algunas técnicas radio-
légicas como la angiografia, la neumografia,
la tomografia axial computarizada y la reso-
nancia magnética.

El EEG consiste en obtener una mues-
tra de la actividad eléctrica de la corteza
cerebral por medio de electrodos colocados
sobre el cuero cabelludo. Existe una forma
estandarizada de colocar los electrodos a la
que se llama sistema internacional 10-20.
Cada uno de los 21 electrodos tiene un
nombre dependiendo de su localizacién.
Las fluctuaciones eléctricas registradas
por los electrodos son amplificadas y regis-
tradas en un poligrafo. A pesar de ser el
EEG una medida muy gruesa de la actividad

CuADRO 2.2. Puntos incluidos usualmente
en el examen neuroldgico

& §i 5>

Datos demograficos

Historia del paciente

Historia de la condicion actual
Historia médica

Historia del desarrollo (en nifos)
Historia familiar

Examen médico general
Estado mental

Marcha

Funcion motora

Tono

Fuerza

Signos cerebelosos
Anormalidades (temblor, etc.)
Reflejos

Tendinosos (profundos)
Viscerales

Superficiales

Patologicos

Funcion sensorial
Sensibilidad general
Propiocepcion

Grafestesia

Estereognosias

Nervios craneales

1. Olfativo

1. Optico

1I-IV-VI Oculomotor, toclear, abducen
V-VII Trigémino, facial

VIII Vestibular auditivo

IX-X Glosofaringeo, vago

Xl Accesorio espinal

XIl Hipogloso
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eléctrica cerebral, puede detectar anormalidades en la actividad eléctrica; también
puede ser ttil en casos de epilepsia y e incluso de neoplasias

Los potenciales evocados son los cambios en la actividad eléctrica que surgen
como respuesta a un estimulo sensorial, por ejemplo, un clic o un flash. Los poten-
ciales evocados dificilmente se observan en el EEG de rutina, pues por lo comtn su
amplitud es menor a la actividad de las ondas de actividad cerebral de fondo. Para
obtener los potenciales evocados es necesario promediar la actividad eléctrica des-
pués de muchas presentaciones del mismo estimulo. Los sujetos normales tienden
a presentar respuestas similares ante estimulos visuales, auditivos y tactiles. En
estas respuestas se observa un nimero determinado de picos que pueden ser posi-
tivos (P) o negativos (N) y presentan una latencia determinada. Un potencial evoca-
do anormal puede mostrar un incremento en esta latencia o un cambio en la amplitud
de los picos. Al medir los potenciales evocados visuales, auditivos y tactiles se pue-
de obtener informacién sobre el funcionamiento de estas vias.

La actividad eléctrica de los miisculos se mide por medio del electromiograma
(EMG), colocando un electrodo en el misculo. En un musculo relajado se registra
poca actividad eléctrica, pero su contraccion genera un patron eléctrico caracteristi-
co. El EMG se utiliza en el diagnéstico de enfermedades en la inervacién muscular.

El uso de rayos X después de haberse inyectado un liquido de contraste a las
arterias carétida o vertebral se denomina angiografia. Esta es una técnica ttil en el
diagnéstico de aneurismas, malformaciones arteriovenosas y, en ocasiones, tumo-
res, si se percibe algtn desplazamiento arterial. En la neumoencefalografia se toma
una radiografia de craneo después de introducir aire en el sistema ventricular; esta
técnica permite descubrir obstrucciones en el flujo del liquido cefalorraquideo, como
en el caso de la hidrocefalia.

Se han aplicado sofisticadas técnicas computarizadas a la radiologia. La tomo-
grafia axial computarizada (TAC) o escanografia cerebral permite obtener una imagen
que se aproxima a una realidad tridimensional. La TAC detecta cambios de densidad
en el tejido cerebral y es de gran utilidad en el diagndstico de tumores, acv, trauma-
tismos y para detectar de atrofia cerebral. La tomografia por emisién de positrones
(PET) mide la actividad metabélica en diferentes regiones del cerebro. La técnica
consiste en inyectar un liquido radioactivo que se adhiere a la glucosa. Cuando el
cerebro metaholiza la glucosa, un detector especial capta el liquido radioactivo. La
radioactividad se hallard mas concentrada en dreas cerebrales que metabolicen una
cantidad mayor de glucosa. La resonancia magnética nuclear (RMN) produce image-
nes muy semejantes a la TAC, a pesar de que la técnica de produccién de la imagen
es diferente. En la RMN se pueden observar los contornos de la célula al tiempo que
la TAC revela exclusivamente su densidad, con lo que la RMN se convierte en una téc-
nica radiolégica mucho mads sensible a cualquier cambio a nivel del tejido cerebral.
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Capitulo 3

Asimetria
cerebral

Uno de los conceptos fundamentales de la neuropsicologia es el de asimetria funcio-
nal de los hemisferios cerebrales. El lenguaje, la memoria, las habilidades espaciales
y en general todas las formas de cognicién se alteran en forma diferente en caso de
lesiones cerebrales, sean del lado derecho o del izquierdo. Esto lleva a suponer que
en condiciones normales toda la actividad cognoscitiva presenta una organizacién
cerebral asimétrica.

Hace ya més de un siglo, Dax (1836-1865) y Broca (1863) llamaron la atencién
sobre la asimetria funcional de los hemisferios cerebrales al demostrar que las lesio-
nes circunscritas del hemisferio izquierdo producian alteraciones del lenguaje.
Desde entonces surgi6 el concepto de especializacion hemisférica, el cual senala que
existe una participacion diferente de cada hemisferio en la organizacion de distintas
funciones cognoscitivas. En 1877, Brown-Sequard le asigno el calificativo de hemis-
ferio “predominante” o “dominante” al hemisferio contralateral a la mano preferida,
aquél que maneja las funciones lingiiisticas. La predominancia del hemisferio
izquierdo y sus caracteristicas como hemisferio “mayor” fueron reforzadas poste-
riormente por Liepmann (Liepmann, 1900; Liepmann y Maas, 1907), Dejerine (1891,
1892) y Henschen (1925) al definir, respectivamente, la praxis, la lectura y el calcu-
lo como funciones asociadas con el hemisferio izquierdo.

El hemisferio derecho fue considerado durante décadas como el “hemisferio no
dominante”, “hemisferio menor” o simplemente “hemisferio silencioso”, a pesar de
las demostraciones de Jackson desde 1876 sobre su importancia en la organizacién
de las habilidades espaciales. Después de la Segunda Guerra Mundial se publicaron
numerosos trabajos (vg., Hécaen 1962; Milner, 1967; Benton, 1977; y Levy, 1977)
que demostraron la superioridad del hemisferio derecho en habilidades espaciales,
musicales, emocionales y atencionales, y se reconocié la funcién interactiva y com-
plementaria de los dos hemisferios en el desarrollo y realizacién de distintas formas
de cognicién. Se aceptd, asimismo, que el hemisferio izquierdo no siempre es domi-
nante para el lenguaje y que no necesariamente la dominancia manual y el lenguaje
tienen la misma representacién hemisférica. De hecho, tratdndose de sujetos dies-
tros, ocasionalmente se observan afasias asociadas con lesiones del hemisferio dere-
cho (afasias cruzadas).

Los estudios sobre asimetria cerebral que se han llevado a cabo durante las lti-
mas décadas han mostrado que la dicotomia “verbal no-verbal”, planteada en términos
absolutos, no es una realidad, por el contrario, el fenémeno de la asimetria funcional
cerebral se considera un fenémeno gradual, no de “todo o nada”: un hemisferio
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predomina sobre el otro en el control de una determinada funcién, pero ésta no pue-
de adjudicarse de forma exclusiva y absoluta a ese hemisferio (Barroso y Nieto,
1987; Nieto et al., 1999). Mas atin, se ha sugerido que durante el desarrollo cognos-
citivo del nino la predominancia de un hemisferio sobre el otro se modifica en fun-
cion de la experiencia y del sexo del nino (Anderson et al., 2005). Asi, por ejemplo,
se ha sugerido que el hemisferio izquierdo se desarrolla mas rapido en las nifias
durante etapas iniciales de la infancia (Hanlon et al., 1999), mientras que en los nifios
es el hemisferio derecho el que presenta inicialmente una maduracién mas acelera-
da. Este patrén de maduracién se modifica, sin embargo, durante la infancia tardia.

Los estudios sobre la asimetria cerebral se han centrado sobre todo en las dife-
rencias funcionales entre los dos hemisferios cerebrales. La evidencia proviene de
estudios realizados sobre dos tipos de poblaciones: sujetos normales y pacientes con
lesiones cerebrales.

» ASIMETRIA CEREBRAL EN SUJETOS NORMALES

ASIMETRIAS NEUROANATOMICAS

Desde que se descubri6 al primer paciente con afasia, por cuenta de Paul Broca, se
habia sugerido una asimetria anatémica para explicar que el hemisferio izquierdo
estaba especializado en el analisis lingiiistico; incluso se encontraron diferencias
entre las cisuras de Silvio de los dos hemisferios cerebrales. Cunningham (1892)
sefnal6 que existe una desigualdad en la cisura de Silvio entre ambos hemisferios, y
que en la mayoria de los cerebros examinados habia una mayor longitud en la del
hemisferio izquierdo. La cisura de Silvio en el hemisferio derecho tiende a ascender
y a tener un punto de terminacién mas alto que la misma cisura en el hemisferio
izquierdo (Le May y Culebras, 1972). Estas diferencias hacen que el plano temporal
sea mas grande en el hemisferio izquierdo, por lo que la region parieto-occipital pos-
terior derecha se encuentra aumentada en el hemisferio derecho.

Geschwind y Levitsky (1968) hallaron una marcada asimetria en los 16bulos tem-
porales después de analizar 100 cerebros humanos. El plano temporal, que se
encuentra junto al drea auditiva primaria (circunvolucién transversa de Heschl),
resulté de mayor tamafo en el hemisferio izquierdo en aproximadamente 65% de los
sujetos sometidos a estudio, mientras que la circunvolucién de Heschl, pero no el
plano temporal, mostré incremento en el hemisferio derecho. Estas diferencias han
sido ratificadas recientemente mediante métodos de neuroimagen, como la reso-
nancia magnética nuclear (Knaus ef al., 2005). Falzi et al., (1982) encontraron un
ntimero mayor de pliegues en el opérculo frontal izquierdo que en el derecho. Antes
que ellos, Wada y Davis (1977) mostraron estas diferencias e indicaron que ya esta-
ban presentes en el feto.

Queda establecido que ciertas areas implicadas en funciones del lenguaje son
proporcionalmente mayores en el hemisferio izquierdo. Mas atin, la corteza cerebral
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de algunas regiones frontales, temporales y parietales es més gruesa en el hemisfe-
rio izquierdo que en el derecho, y el patrén contrario de asimetria se observa en
regiones posteriores temporo-parietales del hemisferio derecho (Luders et al.,
2005). La asimetria anatémica cerebral podria correlacionarse con la superioridad
lingiiistica y espacial de los hemisferios izquierdo y derecho, respectivamente.

Con frecuencia, el polo frontal en el hemisferio derecho es mayor, mientras que
el polo occipital en el hemisferio izquierdo presenta una mayor extension. Esta asi-
metria se relaciona con un mayor tamafio del 16bulo parietal y occipital izquierdos, y
del 16bulo frontal derecho. A nivel subcortical se han descrito también asimetrias
anatémicas. El ntcleo taldmico lateral posterior izquierdo que proyecta a la corteza
parietal es generalmente mas grande que el mismo niicleo en el tilamo derecho.
Kertesz y Geschwind (1971) también encontraron asimetria en la decusacion de los
tractos piramidales: en 83% de los casos el tracto piramidal procedente del hemis-
ferio izquierdo se decusa a nivel del bulbo raquideo antes que la rama procedente del
hemisferio derecho.

Las diferencias neuroanatémicas entre ambos hemisferios cerebrales parecen rela-
cionarse con la preferencia manual, por lo que se encuentran asimetrias mas evidentes
en sujetos diestros que en sujetos zurdos (Geschwind y Galaburda, 1987). Asimismo,
se cree que la variable género podria asociarse con diferencias neuroanatémicas
(Witelson, 1989; Luders et al., 2004, 2005; Sequeira et al., 2005).

Ademas de estas diferencias en las estructuras anatémicas del hemisferio dere-
cho y el izquierdo, se han descubierto diferencias bioquimicas en la concentracién
de neurotransmisores en cada hemisferio. El contenido de noradrenalina en el téla-
mo varia, con mayores concentraciones en el nicleo pulvinar izquierdo que el dere-
cho, mientras que se observa lo contrario en los niicleos ventrobasales. La region
temporal (drea 22 de Brodmann) izquierda presenta mayores concentraciones de
colinaacetiltransferasa (Geschwind y Galaburda, 1987). Estas asimetrias bioquimi-
cas no tienen manera de explicar el fenémeno de la asimetria funcional hemisférica,
y por el momento sélo pueden considerarse como observaciones fragmentarias.

ASIMETRIAS AUDITIVAS

Las conclusiones mas importantes sobre la asimetria auditiva en sujetos normales
se han obtenido con la técnica denominada audicién dicética, creada por Broadbent
en 1954, pero introducida por Kimura (1967) para investigar la cuestién hemisféri-
ca. La técnica consiste en presentar, con audifonos, dos sefiales auditivas simulta-
neas pero diferentes para cada oido; asi, se pueden escuchar, por ejemplo, parejas de
silabas. Posteriormente, el sujeto debe sefalar las silabas que recuerde. Las series
se repiten aplicando el procedimiento en el oido contrario.

Al utilizar el método de audicién dicética en sujetos diestros se encuentra que
los estimulos verbales presentados al oido derecho son evocados con mayor fre-
cuencia y exactitud que aquellos presentados al oido izquierdo (Kimura 1967). Vale
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la pena recordar que la informacién procedente de cada oido se proyecta sobre el
hemisferio derecho y sobre el izquierdo, pero la informacién cruzada (contralateral)
es superior a la informacidn ipsilateral. De acuerdo con Kimura, la informacién con-
tralateral es de acceso directo, mientras la ipsilateral es de acceso indirecto, de tal
manera que la informacién destinada al oido derecho se proyecta sobre todo al 16bu-
lo temporal izquierdo y la informacién presentada al oido izquierdo se proyecta espe-
cialmente en la corteza temporal derecha. En casos de presentaciones simultaneas
de estimulos, la informacién contralateral inhibiria la informacion ipsilateral.

Al utilizar la técnica de presentacion dicética de mensajes verbales, se ha notado
de manera consistente una mejor evocacién para los mensajes presentados en el oido
derecho (hemisferio izquierdo) (Kimura, 1967). Esta observacion es valida para todo
tipo de informacion verbal: silabas, palabras, niimeros y frases. Dichos hallazgos lle-
varon a Kimura a concluir que habia una ventaja del oido derecho (voD) (hemisferio
izquierdo) para el andlisis de estimulos verbales en sujetos diestros. Por otra parte,
los sonidos no verbales como tonos (Goodglass y Calderén, 1977) o ruidos de la natu-
raleza presentados binauralmente son mejor reconocidos y evocados que los sonidos
presentados al oido izquierdo (vor) (hemisferio derecho). La voI se observa cuando el
sujeto tiene que determinar el timbre, la intensidad o la melodia de los estimulos pre-
sentados (Bradshaw y Netleton, 1981b). La voD se ha observado en la determinacién
de frecuencias (Ardila, 1980) y en la capacidad para establecer la secuencia temporal
entre sonidos verbales o no verbales (Efron, 1990). Recientemente se ha demostra-
do que hay una clara relacién entre la VoD y las respuestas cerebrales eléctricas medi-
das con potenciales evocados auditivos (Eichele et al., 2005).

Algunos estudios sefialan que un mismo estimulo (vg., digitos cantados) puede
implicar una VOD si se presta atencion al contenido verbal del mensaje, o una VoI si
por el contrario la atenciéon del sujeto estd dirigida a las caracteristicas tonales del
estimulo (Goodglass y Calderén, 1977). Cuando se controla el factor atencional en la
presentacion binaural de la informacién verbal y se pide al sujeto que elija uno sélo
de los dos mensajes, la ventaja auditiva puede cambiar; el sujeto puede desconocer
el contenido verbal y ser capaz tinicamente de describir caracteristicas no verbales
del mensaje —como saber si éste se expres6 en su idioma de origen, si fue expresado
por voz de mujer o de hombre, etc.— Recientemente se demostré que habia voD
incluso en situaciones en que se pide al sujeto que atienda a uno u otro estimulo; ello
sugiere que la VoD refleja una etapa anterior en el procesamiento de la atencién audi-
tiva (Hiscock et al., 2005).

La voDp se da en el caso de las consonantes oclusivas (/k/, /g/, /d/, /t/, b/ y /Ip/) vy
en menor grado en las otras consonantes. Para las vocales no parece existir ventaja
hemisférica de ningiin tipo, pues al parecer ambos hemisferios son igualmente efi-
cientes en su discriminacién auditiva (Ardila, 1983). La voD puede afectarse por
algunas variables; por ejemplo, las caracteristicas de la lengua que habla el sujeto.
Los tailandeses, que hablan una lengua tonal, presentan una voD para tonos y pala-
bras (Van Lancker y Fromkin, 1973), mientras que los angloparlantes presentan una
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VOI ante la presentacién simultdnea de tonos. Es importante sefialar que en sujetos
bilingiies tardios con dominio diferente de las dos lenguas, los puntajes obtenidos en
pruebas de audicién dicética en cada una de las lenguas son en ocasiones diferentes.
Se sabe que hay mayor VOD (hemisferio izquierdo) cuando los estimulos utilizados
pertenecen a la lengua nativa.

Los pacientes con lesiones del 16bulo temporal izquierdo muestran una dismi-
nucién en la VOD para estimulos auditivos presentados binauralmente (Kimura,
1963). Los pacientes comisurotomizados presentan una inhibicién absoluta y olvidan
los estimulos verbales presentados al oido izquierdo. Los pacientes indican “no
haber oido nada” (Sparks y Geschwind, 1968).

Mediante la presentacién de palabras fragmentadas a uno u otro oido, se ha des-
cubierto que el nivel de reconocimiento es superior cuando las palabras se presentan
al oido derecho, mientras que al oido izquierdo se le expone un ruido blanco continuo
(Ardila et al., 1986). Esta observacion ha sido interpretada como una asimetria en la
conservacion ultracorta de la informacién verbal, o como una asimetria en la memo-
ria ecoica verbal. De igual manera, los pacientes con lesiones temporales dicen “no
entender nada” cuando se les presentan palabras fragmentadas al oido contralateral.

En conclusién, los estudios sobre audicién dicética y presentacion lateralizada
de informacién verbal muestran un desempeiio asimétrico en ambos hemisferios; el
hemisferio izquierdo es més eficaz en el anélisis de informacién verbal y el hemis-
ferio derecho lo es en el manejo de informacién auditiva no verbal. La superioridad
o rapidez de cada uno de los hemisferios en el manejo de cierto tipo de informacion,
sin embargo, no excluye cierta capacidad del hemisferio derecho para manejar algu-
na informacién verbal, asi como del izquierdo para interpretar algunos parametros
no verbales de la informacién auditiva.

ASIMETRIAS VISUALES

La forma en que se organiza el sistema visual permite presentar informacion selec-
tiva a uno u otro hemisferio cerebral. Como se muestra en la figura 3.1, la informa-
ci6n visual que cae sobre UN cada campo visual se proyecta sobre la corteza visual
contralateral. El empleo del taquistoscopio permite estudiar la asimetria hemisféri-
ca visual. El método mas frecuente consiste en la proyeccién simultidnea de dos esti-
mulos sobre una pantalla. Mientras el sujeto mantiene fija la mirada sobre un punto
central de la pantalla, aparecen en forma simultdnea —y por milisegundos— esti-
mulos sobre el campo visual derecho y/o izquierdo. Como la informacién se presen-
ta en forma muy breve, evitando asi que el sujeto realice movimientos oculares, el
estimulo presentado al campo visual derecho alcanza tinicamente el hemisferio
izquierdo y el hemisferio derecho recibe exclusivamente la informacién del estimu-
lo presentado sobre el campo visual izquierdo.

La informacién verbal (letras, palabras) se percibe siempre mejor cuando se pro-
yecta sobre el campo visual derecho (Mishkin Forgus, 1952; Klein et al., 1976; Ardila
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FiGura 3.1. La informacion del campo

visual derecho se proyecta al hemisferio Hemisferio Hemisferio
izquierdo, y la informacion del campo izquierdo derecho
visual izquierdo se proyecta al hemisferio

derecho

vy Benavides, 1978); a este fenémeno se le ha denominado superioridad del campo
visual derecho (SCVD). A pesar de que la dominancia del hemisferio izquierdo (HI)
para el procesamiento lingiiistico ha quedado establecida, hay evidencias de que el
hemisferio derecho contribuye al procesamiento lexical (Nieto et al., 1999), de
manera que la llamada ventaja del campo visual derecho sobre el hemisferio izquier-
do se reduce cuando se utilizan palabras de alta frecuencia que también son facil-
mente imaginables (Hines, 1976,1977; Mannhaupt, 1983; Young y Ellis, 1985). El
efecto que tiene cierto tipo de palabras sobre la superioridad hemisférica no ha sido
encontrado por otros autores (Boles, 1983; Howell y Bryden, 1987; Koening et al.,
1992; Lambert y Beaumont, 1983; McMullen y Bryden, 1987).

Por otra parte, la superioridad del campo visual izquierdo (SCVI) es evidente cuan-
do se trata de discriminar formas (Kimura, 1973) y colores (Davidoff, 1976), localizar
estimulos (Bryden, 1976), reconocer la orientacién de lineas, reconocer figuras
superpuestas y reproducir figuras no estructuradas (Ardila y Benavides, 1978).

Ardila y Benavides (1978) observaron que el reconocimiento de figuras incom-
pletas es muy superior cuando se presenta la informacién sobre el campo visual
izquierdo y se dirige, en consecuencia al hemisferio derecho; por el contrario, el cie-
rre perceptual o complementacién de figuras aparece con mayor frecuencia cuando
la informacién llega al campo visual derecho (hemisferio izquierdo).
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Se acepta absolutamente que el hemisferio derecho tiene la capacidad para
reconocer rostros (Bradshaw y Netleton, 1981b; Rossion et al., 2003). Varios estu-
dios demuestran que el campo visual izquierdo (hemisferio derecho) es mas apto
para reconocer rostros no familiares, memorizar rostros que presentan un conteni-
do emocional (Suberi y McKeever, 1977) y discriminar fotografias en posicién
invertida (Ellis y Shepherd, 1977). Bertelson et al., (1979) compararon la habilidad
de ambos hemisferios para discriminar las caracteristicas fisicas de un rostro (dos
imagenes del mismo rostro) y la identidad del rostro (diferentes tomas del mismo
rostro). Aun cuando no encontraron diferencias al identificarse las caracteristicas
fisicas del rostro, observaron que la habilidad para determinar si se trataba del mis-
mo rostro en la condicién de identificacion fue superior cuando las fotografias se
proyectaban sobre el campo visual izquierdo que cuando se presentaban sobre el
campo visual derecho. Mediante la resonancia magnética funcional se ha corrobo-
rado recientemente que hay predominio del hemisferio derecho, pero con activa-
cién de los dos hemisferios cerebrales, para el reconocimiento de rostros famosos
(Ishai et al., 2005).

St. John (1981) utiliz6 fotografias que mostraban tres cuartas partes del rostro y
su imagen en espejo. Los sujetos debian determinar si los rostros, presentados unas
veces en el campo visual izquierdo y otras en el campo visual derecho, eran iguales
o diferentes. Hubo menos errores cuando las fotografias se presentaban en el cam-
po visual izquierdo. La superioridad del hemisferio derecho en la discriminacién de
fotografias de rostros se hace evidente también en caso de rostros esquematizados
y caras reales (Tzavaras et al., 1970). El hemisferio izquierdo, sin embargo, desem-
pefia una funcién importante en el reconocimiento de rostros conocidos (Sergent,
1986), y de hecho se acepta que las formas mas graves de prosopagnosia (dificultad
en el reconocimiento de rostros conocidos) se asocian con lesiones bilaterales
(Lopera y Ardila, 1992; Damasio y Damasio, 1983).

La superioridad de uno u otro hemisferio en el reconocimiento de rostros depen-
de del tipo de analisis que se lleve a cabo. Asi, el hemisferio derecho es mas apto
cuando se hace un analisis holistico, con base en el contorno de la cara, y de las rela-
ciones espaciales entre facciones, mientras que el hemisferio izquierdo aventaja al
derecho cuando el andlisis se realiza a partir de las caracteristicas particulares del
rostro (Bradshaw y Netleton, 1981b).

Ross-Kossak y Turkewitz (1986) sugieren la participacién alterna de ambos
hemisferios en el reconocimiento de rostros. Cuando se presenta por vez primera la
fotografia de un rostro, el estimulo novedoso desencadenaria una ventaja en el cam-
po visual izquierdo, ya que el hemisferio derecho haria un anélisis gestaltico indife-
renciado de la cara. Posteriormente habria una ventaja en el campo visual derecho
secundario al procedimiento analitico que utiliza el hemisferio izquierdo, dirigido a
discriminar los rasgos particulares de la cara. En la etapa final del reconocimiento
del rostro se observaria nuevamente una ventaja en el campo visual izquierdo, pues
el hemisferio derecho integraria el material analizado. Estos cambios en la superio-
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ridad de uno u otro hemisferio dependen de variables como la edad del sujeto. Los
nifios mayores de 12 afios mostrarian el proceso analitico alterno atin mas completo
(Ross-Kossak y Turkewitz, 1986).

En conclusioén, los estudios sobre discriminacién visual en sujetos normales
muestran una superioridad del hemisferio derecho para el reconocimiento de paréa-
metros no verbales y una superioridad del hemisferio izquierdo para el reconoci-
miento de informacién verbal, en particular aspectos sinticticos y lexicales del
lenguaje. Sin embargo, esta superioridad no estd reservada a ninguno de los hemis-
ferios y puede alternarse durante el proceso de interpretacién del estimulo.

ASIMETRIAS SOMESTESICAS

El interés por el estudio de las asimetrias somestésicas es relativamente escaso, a
pesar de que en la practica clinica se reconoce que las pérdidas de la sensibilidad
resultantes de lesiones de los hemisferios derecho e izquierdo no son del todo equi-
valentes: en muchos pacientes con lesiones del hemisferio derecho se alteran los jui-
cios sobre la direccién de la estimulacion tactil aplicada en cualquiera de las manos,
mientras que en pacientes con lesiones del hemisferio izquierdo hay alteraciones en
este tipo de discriminacién tinicamente de la mano derecha (Ardila, 1983).

Diversos estudios (Benton et al.,, 1973; Varney y Benton, 1975; Seller ef al.,
1990) demuestran que los juicios sobre la direccion de la estimulacion tactil son mas
precisos con la mano izquierda en sujetos diestros normales, en tanto que los suje-
tos zurdos presentan juicios tactiles superiores con la mano derecha. Estos resulta-
dos, mds otros en que se recurre a la resonancia magnética funcional (RMNF) en
tareas tictiles de reconocimiento de formas, han confirmado la superioridad del
hemisferio derecho en la percepcion de formas (Harada et al., 2004).

La superioridad de la mano izquierda en la percepcién de formas no verbales se
ha constatado al utilizar la técnica de estimulacién bilateral, en la cual las dos manos
son estimuladas al mismo tiempo pero con patrones diferentes (Witelson, 1977a).
Estos resultados, que en general muestran un mejor manejo de informacién verbal
con la mano derecha, han sido ampliamente corroborados por Dodds (1978).
Ademads, se sabe ya que las personas invidentes que leen en Braille lo hacen mucho
mejor con la mano izquierda.

Resulta interesante observar que en la realizacién de tareas concurrentes
—como teclear y hablar—, que parecen estar programadas por el mismo hemisferio
cerebral (izquierdo), la interferencia es mayor que cuando se trata de tareas aparen-
temente controladas por dos hemisferios diferentes (como teclear y tararear)
(izquierdo y derecho respectivamente) (Kinsbourne y Hiscock, 1983).

Para McFarland y Ashton (1978), la realizacién de una tarea cognoscitiva que
implique una participacién preferencial del hemisferio izquierdo (verbal) o del
hemisferio derecho (espacial) interfiere de manera diferente con la tarea de oprimir
un botén en forma concurrente con la tarea cognoscitiva. Para la tarea verbal la
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ejecucion se ve afectada en sujetos diestros (pero no zurdos) con la mano derecha,
mientras que para la tarea no verbal tanto diestros como zurdos mostraron dificulta-
des. Tales resultados fueron interpretados por los autores en términos de una late-
ralizacién diferente de ambas funciones cognoscitivas.

Roy y MacKenzie (1978), por su parte, introdujeron un factor mas al examinar la
asimetria cerebral interhemisférica en la modalidad cinestésica. Mediante una téc-
nica de presentacién simultidnea, se colocaban a un paciente los dos brazos o ambos
dedos pulgares en una posicién espacial determinada (sin axeso visual) y se le pedia
posteriormente que reprodujera tal posicion; los resultados mostraron que los suje-
tos diestros presentaban una ventaja significativa del pulgar izquierdo (hemisferio
derecho), aunque no se hallaron diferencias en la posicién del brazo.

Previamente LeDoux, Wilson y Gazzaniga (1977) analizaron el desempeno de
sujetos con el cerebro dividido (sindrome de Sperry) en una gran variedad de tareas
espaciales (disefios con cubos, dibujos, etc.). Concluyeron que la superioridad del
hemisferio derecho en este tipo de tareas depende sobre todo de la participacién en
actividades manuales; es significativo que siempre que aparece una ventaja del
hemisferio derecho en sujetos con el cerebro dividido, la mano participa como el
canal de percepcién del estimulo, y también asume la forma en que se produce la res-
puesta. La superioridad en la manipulacién del espacio no se puede atribuir a una
destreza superior, pues esta funcién no es motora ni perceptual por si misma: bien,
puede considerarse como un mecanismo que permite analizar el contexto espacial
en las actividades motrices y perceptuales de las manos. Tal mecanismo, se cree, es
parte de otro més complejo, por medio del cual el individuo se da cuenta de las rela-
ciones entre su cuerpo y el espacio circundante. Los autores postulan que el sustra-
to espacial de las funciones que implican una relacién entre el cuerpo y el espacio
estad contenido en el 16bulo parietal inferior y en las regiones parieto-temporales
adyacentes del hemisferio derecho. Sin embargo, las lesiones del hemisferio izquier-
do en estas mismas regiones también pueden producir alteraciones en el desempe-
o de este mismo tipo de tareas.

Se ha intentado recurrir a procedimientos psicofisicos en el estudio de la asime-
tria cerebral. Una curva o funcién psicofisica se refiere a la forma en que un sujeto
detecta los cambios en un parametro de un estimulo dado. En la relacién entre las
caracteristicas fisicas del estimulo y la percepcién que de éste se obtiene se supone
que existe una variable intermedia, es decir, un sistema de transduccién o proce-
samiento del estimulo sensorial. Esta variable es el sistema nervioso, que procesa
asimétricamente la informacién sensorial segin el hemisferio cerebral implicado.
Ardila, Uribe y Pradilla (1987) desarrollaron escalas psicofisicas para peso y textu-
ra, tanto para la mano derecha como para la mano izquierda, en diestros y zurdos.
Con el fin de determinar los umbrales diferenciales para cada mano emplearon el
método de los estimulos constantes que supone la comparacién de un estimulo
variable con un estimulo estindar. Asimismo, se establece el porcentaje de juicios
correctos, que es mayor o menor que el estimulo estandar. Se observé, en la prueba
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de pesos, que los sujetos diestros, cualquiera que sea la mano que utilicen, superan
a los zurdos. Para ambos grupos se puede afirmar que los juicios sobre la estimacion
de peso realizados al utilizar la mano preferida son mejores que los juicios sobre
pesos colocados en la mano no preferida; es decir, la discriminacién de pesos es
mejor con la mano preferida y a la inversa: los juicios sobre textura son considera-
blemente superiores cuando se realizan con la mano no preferida, ya sea en sujetos
diestros o zurdos.

ASIMETRIAS MOTORAS

La asimetria cerebral ocurre también para el control de los movimientos. La evi-
dencia mis importante es la existencia de una preferencia manual. Se estima que
aproximadamente 90% de la poblacion es diestra y 10% es zurda (Betancur, 1987).
El control del hemisferio izquierdo sobre la mano derecha le concede superioridad
en el control de los movimientos. Mds atin, pareceria que el hemisferio izquierdo
tendria control primordial sobre los movimientos voluntarios de cualquiera de
ambas manos (Babiloni et al., 2003).

Kimura (1973) ha realizado una serie de observaciones para determinar asime-
tria motora en actividades como hablar, y ha observado una preferencia de la mano
derecha para acompanar el lenguaje oral. Para Kimura, los movimientos libres de las
manos, cuando una persona habla, pueden indicar la dominancia cerebral. Se indica,
por igual, que el punto de direccién de la mirada cuando el sujeto resuelve un pro-
blema se correlaciona con la dominancia hemisférica. Con mayor frecuencia, las per-
sonas diestras orientan su mirada hacia la derecha ante preguntas verbales, y hacia
arriba a la izquierda cuando se trata de resolver problemas espaciales. Ello indicaria
que el hemisferio izquierdo se activa mas en la realizacién de tareas verbales y el
derecho en casos de tareas espaciales. Los sujetos zurdos tienden a mostrar patro-
nes asimétricos menos definidos.

También se ha estudiado la realizacién de movimientos complejos con la boca.
Asi, el lado derecho de la boca se abre primero y logra una apertura mayor que el lado
izquierdo cuando la persona realiza movimientos verbales y no verbales. El hemis-
ferio izquierdo pareceria desempenar un papel primordial en la planeacién, iniciaciéon
y realizacion de los movimientos de la boca (Kolb y Whishaw, 1990, 2003). La pre-
sencia de apraxia orolinguofacial como consecuencia de lesiones en el hemisferio
izquierdo apoyaria esta tltima afirmacion.

» ASIMETRIA EN PACIENTES CON DANO CEREBRAL

El conocimiento de la asimetria cerebral se ha ampliado de manera notable median-
te el estudio de pacientes con dafio cerebral unilateral, y de pacientes sometidos a
comisurotomia del cuerpo calloso como tratamiento quirtrgico, en casos de epilep-
sias intratables por medios farmacolégicos.
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LESIONES HEMISFERICAS UNILATERALES

La presencia de asimetria cerebral se defini6 gracias a las observaciones clinicas que
Broca llevé a cabo en un paciente con dafo del hemisferio izquierdo. Desde enton-
ces la patologia cerebral se convirtié en un método fundamental que da a conocer las
funciones que posiblemente corresponden a cada hemisferio cerebral. A pesar de
ello, se deben abordar con cautela las generalizaciones que se hagan, segtin el argu-
mento planteado por Jackson hace més de un siglo (1864): “localizar el dafio que des-
truye el lenguaje y localizar el lenguaje son dos cosas diferentes”.

La neuropsicologia ha demostrado que las funciones cognoscitivas se alteran de
una u otra manera, dependiendo de cual sea el hemisferio lesionado. La observacion
de las alteraciones en personas con lesiones hemisféricas unilaterales constituye
uno de los métodos mas importantes para comprender el papel de cada hemisferio
en la organizacion de la actividad cognoscitiva y comportamental.

Las lesiones del hemisferio izquierdo producen alteraciones del lenguaje (afasia)
en la gran mayoria de los individuos, al margen de su preferencia manual. Se estima
que de 98% a 99% de los diestros, y de 60% a 70% de los zurdos tienen una repre-
sentacion del lenguaje en el hemisferio izquierdo. Dichas afasias presentaran carac-
teristicas diferentes segin las dreas comprometidas. Las lesiones frontales tienden
a afectar principalmente, la produccién del lenguaje, es decir, se reduce la fluidez
verbal y se altera la organizacién gramatical de las frases. Las lesiones temporales,
por el contrario, dificultan la comprension del lenguaje y pueden alterar la semanti-
ca del mismo. El compromiso del 16bulo parietal llega a producir agrafia e incapacita
al individuo para utilizar el lenguaje escrito. El I6bulo occipital izquierdo, desempe-
fia un papel mas importante en el lenguaje escrito que en el oral; al lesionarse, se
puede ocasionar una alteracién especifica en la lectura (alexia pura).

Al tener el hemisferio izquierdo tan estrecha relacién con la preferencia manual,
se puede suponer que la organizacién de los movimientos aprendidos estd mediada
sobre todo por este hemisferio. De hecho, las alteraciones en los movimientos
aprendidos (apraxias) aparecen en general cuando hay lesiones del hemisferio
izquierdo.

La predominancia del hemisferio izquierdo en procesos lingiiisticos se com-
prueba al estudiar las alteraciones de memoria en pacientes con lesiones de este
hemisferio. En términos generales, las lesiones hemisféricas izquierdas tienden a
afectar la capacidad de memoria verbal (semantica), no asi con la memoria visual o
experiencial (episédica). Esta disminucién en los procesos de memoria verbal es
particularmente marcada en pacientes con lesiones temporales mesiales (circunvo-
lucién del hipocampo).

Cuando las lesiones ocurren en el hemisferio derecho las alteraciones son muy
diferentes a las que se describen como consecuencia de danos en el hemisferio
izquierdo. En términos generales, el lenguaje no se altera en su aspecto simbdélico
sino en su componente melddico. Quienes padecen lesiones en este hemisferio pueden
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tener dificultades para comprender y/o para producir la prosodia (entonacién) del
lenguaje (Ross, 1984); ademds, mostraran limitaciones para reconocer el tono afec-
tivo que acompafia a un mensaje verbal, sin encontrar diferencias entre mensajes
que conllevan diferente tono emocional. Hay una alteracién en la pragmatica del len-
guaje (Joanette ef al., 1990) y en todo aquello que se podria considerar como aspec-
tos paralingiiisticos en el lenguaje.

La amusia o pérdida del sentido musical se ha asociado con lesiones del hemis-
ferio derecho en personas sin educacién musical (Henson, 1985). Sin embargo, en
quienes tienen educacién musical se cree que hay una participaciéon mas bilateral de
ambos hemisferios en actividades relacionadas con la musica (Hofman et al., 1993).
Las lesiones del hemisferio derecho pueden, igualmente, alterar automatismos ver-
bales orales (como contar) y graficos (como firmar). Los pacientes pueden presen-

tar alteraciones en la lectura y la
Cuabro 3.1. Ejemplo de lectura en un paciente escritura, derivados de dificultades
cpr) alexia espacial asoqada cqn una lesion hemls: espaciales. En casos de alexia espacial
férica derecha. El paciente solo lee lo que esta . . . .
i se advierte un seguimiento inadecuado
marcado en negritas .. ..
de los renglones, omisiones de silabas
o palabras colocadas en el campo visual
Maria Moreno, una sefiora de 55 afos izquierdo, y dificultades para leer la

que trabajaba limpiando pisos en un puntuacién (véase cuadro 3.1). Las
edificio de la Avenida

Judrez. Al salir de su trabajo la personas con agrafia espacial distribu-
asaltaron dos hombres y una mujer y le yen los grafemas sobre el lado derecho
robaron $50. Maria fue a la policia, de la hoja, aglutinan los diversos ele-
hizo la denuncia de los hechos y la policia mentos de la escritura y perseveran en

le regalo $10. el uso de rasgos y letras (Ardila y

Rosselli, 1993, 1994).

Estos hallazgos han llevado a cuestionar la dicotomia simple lingiiistico-no lin-
gliistico para referirse a los hemisferios izquierdo y derecho, respectivamente. El
lenguaje constituye un sistema funcional complejo que involucra miltiples eslabones
para su adecuada comprensién y produccién. Cada uno de los hemisferios contribuye
de manera diferencial a la realizacién del lenguaje: el izquierdo se vincula mas a los
componentes fonolégicos, gramaticales y a la memoria verbal (conocimiento lexical),
en tanto que el derecho estaria més implicado es los aspectos entonacionales, emo-
cionales y espaciales del lenguaje oral y escrito.

Se acepta, por consenso, que el hemisferio derecho participa en la organizacién
de esquemas espaciales (Snow y Mattingley, 2005; Smania ef al., 1998). Los pacien-
tes con lesiones del hemisferio derecho tienen dificultades en relacién con el pen-
samiento espacial y la memoria topografica (Farah, 2003); las tareas que dependan
de la informacién visoespacial se ven severamente alteradas en ellos.

El hemisferio derecho tiene una importancia reconocida sobre la atencién y el
reconocimiento del hemicuerpo contralateral. Las lesiones de este hemisferio impli-
can una pérdida de la atencién en el hemicampo y el hemicuerpo contralaterales a la
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lesién (Heilman et al., 1985 y 2003). Las personas con lesiones en este hemisferio
frecuentemente se comportan como si no hubiera estimulos en el lado contralateral
a la lesion (negligencia espacial unilateral) ni en el hemicuerpo izquierdo (hemiaso-
matognosia). La alteracién del esquema corporal que méas se observa en personas
con lesiones del hemisferio izquierdo es la agnosia digital, que bien podria conside-
rarse una forma restringida de autotopagnosia.

Los trastornos del reconocimiento perceptual de rostros familiares (prosopag-
nosia) se han asociado con lesiones derechas (Meier y Thompson, 1983). En la
mayoria de los casos con prosopagnosia se han descrito danos bilaterales (Bauer y
Demery, 2003); sin embargo, también puede haber prosopagnosia cuando hay lesio-
nes unilaterales derechas (Benton, 1990, Sergent y Villemure 1989). Asimismo, se
ha demostrado disminucién en la memoria visuoespacial en sujetos con lesiones
hemisféricas derechas (Meier y Thompson, 1983).

Otra alteracién observable en pacientes con lesiones del hemisferio derecho son
los cambios emocionales. Son frecuentes la desinhibicién, la indiferencia hacia la
hemiplejia izquierda (anosognosia) y las reacciones inadecuadas ante material humo-
ristico (Wapner et al., 1981). Cicone et al., (1980) demostraron que estos pacientes
son incapaces de juzgar emociones apropiadamente, tanto en tareas verbales como
en las no verbales. La reaccién indiferente al defecto motor dificulta, en ocasiones, su
rehabilitacién. Quienes presentan lesiones del hemisferio izquierdo, sobre todo fron-
tales, asociadas con afasia de tipo Broca, pueden sufrir, en la fase inicial de su cuadro
afasico, crisis de angustia, desesperacién y depresion que ha sido denominada “reac-
cién catastroéfica” (Heilman ef al., 2003). Esta reaccién, aunque dramaética, es natural
porque es producto de la impotencia del paciente para comunicarse.

El cuadro 3.2 resume las alteraciones que se observan con mayor frecuencia en
lesiones unilaterales de ambos hemisferios. Otras alteraciones neuropsicolégicas,

Cuabro 3.2. Principales alteraciones neuropsicolégicas observadas en caso de lesiones de los
hemisferios derecho e izquierdo

FUNCION HEMISFERIO DERECHO HEMISFERIO IZQUIERDO

lenguaje oral aprosodia afasia

escritura agrafia espacial agrafia afasica
lectura alexia espacial alexia global
calculo acalculia espacial acalculia primaria
musica amusia analisis musical
praxis apraxia construccional apraxia ideomotora

percepcion espacial
percepcion corporal
memoria

afecto

agnosia topografica
hemiasomatognosia
amnesia experiencial
reaccion indiferente

agnosia simultanea
autotopagnosia
amnesia semantica
reaccion catastrofica
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como la agnosia visual para objetos, la prosopagnosia y la amnesia anterégrada y
retrograda, se producen de preferencia cuando hay lesiones bilaterales.

COMISUROTOMIA Y ASIMETRIA CEREBRAL

Las comisuras son fibras que conectan los dos hemisferios cerebrales. El cuerpo
calloso (véase figura 3-2) contiene el grupo mas importante de fibras comisurales
que conectan las areas de asociacion corticales. Ademads, hay otras comisuras, como
la anterior, la del hipocampo y el férnix. Dentro de la escala filogenética, el grado de
desarrollo del cuerpo calloso se relaciona con la evolucién de la corteza cerebral. Es
posible distinguir tres partes en el cuerpo calloso: la porcién anterior o rodilla, la
region media o cuerpo, y la regién posterior o esplenio.

Hace un siglo se describieron los dos primeros sindromes neuropsicolégicos
derivados de lesiones del cuerpo calloso: la alexia sin agrafia (Dejerine, 1892) y la
apraxia unilateral (Liepmann y Maas, 1906). Dejerine interpret6 la alexia sin agrafia
de su paciente como un sindrome en el cual las dreas visuales habian sido aisladas
de las regiones del lenguaje. Liepmann dio una explicacion similar, y atribuy6 la apra-
xXia a un aislamiento motor de las regiones del lenguaje. Sin embargo, la importancia
del cuerpo calloso se revelé cuando se introdujo y se extendié el método quirtirgico
de seccionarlo en casos de epilepsias intratables, para asi evitar que las crisis pasa-
ran de un hemisferio cerebral a otro (van Wagenen y Herren, 1940). Las primeras
comisurotomias incluian el cuerpo calloso y el férnix. Los estudios psicolégicos ini-
ciales no revelaron cambios evidentes en los pacientes (Akelaitis, 1942), en apa-
riencia porque la cirugia se realiz6 a una edad temprana (Geschwind, 1965), la
seccibn callosa no fue completa (Walsh, 1987) y las pruebas neuropsicolégicas apli-
cadas no fueron las correctas (Geshwind, 1965). Mas atin, muchos de los pacientes

cuerpo calloso

FIGURA 3.2. Ubicacion del cuerpo
calloso en el cerebro
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comisurotomizados padecian epilepsia cronica muchos afios antes de la cirugia, y por
lo tanto presentaban alteraciones cognoscitivas globales que impedian estudiar las
alteraciones cognoscitivas especificas relacionadas con cada hemisferio cerebral
(Wolford, Millar y Gazzaniga, 2004).

Los estudios sobre comisurotomias se iniciaron mas tarde en animales (Myers,
1955): primero en gatos y luego en chimpancés. A los gatos, a los cuales se les habia
seccionado el quiasma éptico, se les ensefiaba una tarea de discriminacién visual a
través de un solo 0jo, mientras el otro permanecia tapado; una vez aprendida la tarea,
se les evaluaba con el ojo que no habia sido entrenado. Los que mantenian el cuer-
po calloso intacto discriminaban rapidamente el estimulo por el ojo que nunca habi-
an utilizado. Y los que ademd&s de tener seccionado el quiasma éptico presentaban
seccibén del cuerpo calloso, actuaban como si nunca hubieran visto el estimulo. Se
descubrid, también, que si se entrena a un gato comisurotomizado para que aprenda
a oprimir con una de sus patas un pedal, se observara que este aprendizaje no se
transfiere a la otra pata (Sperry, 1964). Esto demuestra inequivocamente que el
aprendizaje destinado a cada hemisferio permanece inaccesible al otro, y por lo tan-
to el cuerpo calloso en un animal normal cumple la funcién de permitir que ambos
hemisferios compartan el aprendizaje y la memoria (Ardila, 1979).

A partir de los afios sesenta, Sperry (1961, 1964) y Gazzaniga et al., (1962)
comenzaron a investigar con pruebas neuropsicolégicas mas sofisticadas a los
pacientes sometidos a comisurotomia del cuerpo calloso, y se definié por primera
vez el sindrome de desconexion interhemisférica, también conocido como sindrome
del cerebro divido o sindrome de Sperry (véase cuadro 3.3). A primera vista es difi-
cil distinguir un sujeto comisurotomizado de otro
normal, pues no se advierten alteraciones en el  Cuapro 3.3. Caracteristicas del sindro-
estado de alerta, el lenguaje estd normalmente  me de desconexion interhemisférica
conservado (con excepcién de un estado inicial
de mutismo transitorio y cierta disprosodia) y
existe una capacidad adecuada para realizar la
mayoria de las actividades. Sin embargo, al eva-
luar con detalle las funciones visoperceptuales,
tactiles, auditivas y lingiiisticas aparecen defec-
tos que demuestran la especializacién de funcio-
nes de cada hemisferio cerebral y la importancia
del cuerpo calloso en su interaccion.

. hemianomia visual izquierda
. hemianomia tactil izquierda
. hemiapraxia izquierda

. hemiinatencion izquierda

. hemialexia izquierda

. hemiagrafia izquierda

. hemianomia olfativa derecha
. hemiacopia derecha

NOoO UhsA WN =

[==]

Funciones visoespaciales

Al presentar estimulos visuales sobre ambos campos visuales mediante el empleo
de un taquistoscopio se nota que los estimulos que aparecen en el campo visual
derecho (hemisferio izquierdo) son reconocidos y denominados correctamente; sin
embargo, al presentar tales estimulos en el campo visual izquierdo (hemisferio
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derecho) la persona no los puede describir verbalmente, como si el hemisferio dere-
cho fuera incapaz de utilizar el lenguaje para describir lo que ve. El sujeto es capaz,
sin embargo, de seleccionar entre varios el objeto que se le ha presentado en el cam-
po visual izquierdo (hemisferio derecho), demostrando que ha percibido el estimulo
visual. Ambos hemisferios perciben la estimulacién visual pero cada uno de ellos tie-
ne una forma diferente de expresarla.

Levy et al., (1972) desarrollaron el método de las figuras quiméricas y lo aplica-
ron a pacientes comisurotomizados. Cada figura estd formada por dos mitades de
estimulos diferentes que se unen en la parte central, de manera que, por ejemplo, la
mitad derecha corresponde a un hombre y la mitad izquierda a una mujer. Estas figu-
ras se presentaron con el uso de un taquistoscopio; en primer lugar, el sujeto debia
denominar el estimulo, para luego seleccionar con la mano derecha, entre varios
estimulos, lo que veia, y finalmente realizar la seleccién con la mano izquierda.
Cuando la tarea consistia en denominar, la respuesta verbal del sujeto correspondia
al estimulo presentado en el campo visual derecho (hemisferio izquierdo). Los
pacientes eran incapaces de denominar los estimulos presentados en el campo
visual izquierdo (hemianomia visual izquierda). Por el contrario, la tarea de seleccién
favorecia al estimulo presentado en el campo visual ipsilateral a la mano utilizada
para realizar la eleccién.

Levy et al., (1972) concluyen que si los dos hemisferios estan desconectados
pueden procesar informacién independiente. La dominancia en el control ejercido
por cada hemisferio dependera del proceso central requerido: si no se necesita mas
que un simple reconocimiento visual, el hemisferio derecho reconocera las propie-
dades del estimulo. Si la respuesta del sujeto exige un anélisis verbal, el hemisferio
izquierdo participara, utilizando las caracteristicas
analiticas del objeto. Los estimulos que no tenian

Mano derecha | Mano izuierda una correspondencia verbal en la memoria a largo
plazo resultaron imposibles de reconocer por el

o xt® LN hemisferiq izqgie}”do. ‘
Rt Otra disociacién entre los dos hemicuerpos que
se encontré en pacientes comisurotomizados se
2 L:?'fz @ refiere a la habilidad para copiar figuras. Al hacer una
& Re) evaluacién preoperatoria se observa que la mano

derecha es mas habil para copiar. Después de la ciru-
gia, sin embargo, la mano derecha tiene dificultades
E] @ para copiar figuras tridimensionales, mientras que la
mano izquierda conserva su habilidad para dibujar
figuras con perspectiva (véase figura 3.3) (Bogen,
FiGURA 3.3. Paciente con sindro-  1969). De igual manera, el hemisferio derecho, a tra-
me de desconexién interhemisfé- V€S de la mano izquierda, logra una mejor ejecucién
rica en varias tareas realizadas  en la realizacién de tareas de ensamblaje con cubos.
con la mano derechay lamano  Bogen denominé acopia derecha a esta dificultad de
izquierda la mano derecha para reproducir disefios.
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Funciones auditivas

Los pacientes comisurotomizados identifican palabras y sonidos si éstos son presen-
tados a cada oido en forma independiente. Cuando se utiliza el método de audicién
dicética y se presentan simultineamente los estimulos en ambos oidos se observa
que la persona tiende a olvidar la informacién presentada en el oido izquierdo y a des-
cribir Gnicamente la informacién presentada en el oido derecho. Para Bogen (1985),
esta supresion auditiva tiene dos explicaciones: 1) existe una supresion de la infor-
macioén ipsilateral del oido izquierdo observada en sujetos normales cuando se utiliza
la presentacién binaural, y 2) la seccién del cuerpo calloso impide trasladar la infor-
macién auditiva incorporada al hemisferio derecho hacia el hemisferio izquierdo.

Funciones tdctiles

Los resultados logrados en tareas de reconocimiento tactil resultaron muy semejan-
tes a los observados en tareas visuoperceptuales. Los objetos presentados tactilmen-
te en la mano derecha (estereognosia) fueron reconocidos verbalmente, con rapidez,
mientras que al utilizar la mano izquierda sucedi6 todo lo contrario, aun cuando el suje-
to reconocia tener algo en la mano. Este era capaz de identificar el estimulo palpado,
seleccionandolo entre varios o incluso dibujarlo con la mano izquierda, demostrando
una adecuada percepcién y memoria tactil. Este impedimento para denominar los obje-
tos presentados tactilmente se conoce como hemianomia tactil izquierda. Por lo tanto,
se trata no de un problema de reconocimiento (agnosia) sino de lenguaje (anomia).

Si al sujeto con seccién del cuerpo calloso se le colocan al mismo tiempo objetos
en ambas manos, describird verbalmente sé6lo el objeto que sostiene en su mano
derecha, y olvidara el que mantiene en la izquierda, mostrando extincién izquierda
ante la doble estimulacion. Aparentemente, la atencién perceptual de las aferencias
somestésicas es procesada en forma dominante por el hemisferio izquierdo, y si éste
se encuentra ocupado en llevar a cabo alguna tarea cualquier estimulo que se pre-
sente en el hemicuerpo izquierdo pasard desapercibido.

La denominacion téctil de las partes del cuerpo también muestra diferencias si las
partes estimuladas pertenecen al hemicuerpo derecho o al izquierdo. Al tocar partes del
hemicuerpo derecho, la persona —que se mantiene con los ojos vendados— las deno-
mina correctamente; pero si las partes estimuladas pertenecen al hemicuerpo izquier-
do (con excepcién de la cara o la cabeza) no hay tal denominacién, aunque el paciente
es capaz de sefalar con la mano izquierda la parte del cuerpo estimulada. Con esto se
demuestra, una vez mas, que el problema constituye una anomia tictil unilateral.

Funciones olfativas

Después de una comisurotomia completa que incluya el cuerpo calloso y la comisura
anterior, el paciente es incapaz de denominar olores colocados en la fosa nasal dere-
cha, conservando la capacidad para reconocer olores presentados a la fosa nasal
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izquierda. Esta hemianomia olfatoria o anomia olfativa derecha parece ser secunda-
ria a la seccién de la comisura anterior, ya que secciones del cuerpo calloso sin com-
promiso de la comisura anterior no la producen. El sistema olfativo, al contrario de
los demaés sistemas sensoriales, no se cruza, y los estimulos olfatorios presentados
en cada fosa nasal se proyectan de manera ipsolateral. La anomia olfativa derecha no
constituye un defecto en el reconocimiento de los olores porque el paciente puede
seleccionar el objeto relacionado con el olor (por ejemplo, sefialar un pescado).

Funciones motoras

Los pacientes comisurotomizados no pueden transponer movimientos de una mano
en la otra. Si colocan la mano derecha en una posicién dada, no podran reproducir
este movimiento con la otra mano. Esta dificultad es también valida para la transpo-
sicién de movimientos de la mano izquierda a la derecha. Los movimientos que
impliquen el uso coordinado de las dos manos (como introducir una hoja dentro de
un sobre) seran dificiles de hacer. En ocasiones serd imposible que se encuentre, sin
intermediacién visual, una mano con la otra. Esta dificultad ha sido denominada sin-
drome de la mano extrafia o ajena (Brion y Jedynak, 1972).

Todos los pacientes descritos por Bogen (1985) presentaron apraxia unilateral con
el brazo izquierdo. Este desorden consiste en la imposibilidad de realizar movimien-
tos con la mano de ese lado por indicaciones verbales por ejemplo: “muéstreme como
decir adiés con la mano izquierda”), a pesar de que se puede imitar correctamente al
examinador. Sin embargo, la ejecucion de los mismos movimientos con la mano dere-
cha es correcta. Esta apraxia se debe a que las dreas motoras derechas, que controlan
los movimientos de la mano izquierda, quedan aisladas de las areas del lenguaje. En el
cerebro normal, la orden verbal para ejecutar un movimiento es analizada por el
hemisferio izquierdo y supuestamente transferida a las dreas motoras del mismo lado,
para luego ser enviada a través del cuerpo calloso a las dreas motoras derechas, que
controlan la mano izquierda. Si se secciona el cuerpo calloso el proceso se interrumpe
y el mensaje nunca llega al hemisferio derecho. La apraxia unilateral izquierda se atri-
buye a la poca comprensién verbal del hemisferio derecho (que controla la mano
izquierda) y al poco control motor ipsilateral que éste ejerce. Un paciente comisuroto-
mizado puede presentar movimientos contrarios e incluso opuestos con las dos
manos, como abotonarse la camisa con la derecha y desabotonarsela con la izquierda.
Esta apraxia antagénica evidente tiende a desaparecer una vez que se ha practicado la
cirugia, aunque persiste cierto grado de apraxia ideomotora izquierda.

Py

Funciones lingiiisticas

Uno de los aspectos mas importantes del sindrome de desconexién interhemisféri-
ca se refiere a la dificultad del hemisferio derecho para comprender y utilizar el len-
guaje. Este defecto lingiiistico es producto de la hemianomia téctil izquierda, la
hemiapraxia, y la hemianosmia, y se corrobora cuando se estudia el lenguaje escri-
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to. La presencia de hemialexia y de hemiagrafia izquierdas constituye otra caracte-
ristica de este sindrome. Los pacientes tienen dificultades para leer los estimulos
presentados en el campo visual izquierdo, y no pueden escribir con la mano izquier-
da. La capacidad del hemisferio izquierdo para comprender y producir lenguaje se
halla intacta en pacientes comisurotomizados, que realizan adecuadamente con la
mano derecha los movimientos solicitados, escriben cuando se les pide, nombran
objetos explorados tactilmente con la mano derecha o presentados en el campo
visual derecho y leen las palabras o frases presentadas en dicho campo.

Contrario al pensamiento inicial, el hemisferio derecho no carece completamente
de lenguaje. El sujeto logra reconocer con la mano izquierda palabras simples presen-
tadas en el campo visual izquierdo, aunque no logre verbalizarlas. Gazzaniga et al.,
(1962) presentaron la palabra heart (corazén) a una persona con seccién del cuerpo
calloso, de manera que la primera parte de la palabra (he) cayera sobre su campo visual
izquierdo (y fuera, en consecuencia, leida por el hemisferio derecho) y la segunda (a7t)
sobre el campo visual derecho y fuera percibida por el hemisferio izquierdo. Cuando a
la persona se le pregunté qué palabra habia visto, respondi6 art, pero cuando se le pidié
que la reconociera con su mano izquierda entre un grupo de palabras (entre las que se
encontraban art, he, y heart) seleccioné he. El hemisferio derecho puede reconocer
ciertas palabras de alta frecuencia y realizar analisis sintacticos muy rudimentarios.

Al parecer, la expresion lingiiistica del hemisferio derecho es mucho menor que
su capacidad de comprensién. La informacidn recibida por este hemisferio no puede
comunicarse mediante un cédigo verbal oral ni escrito. Las dificultades en la pro-
duccién tienden a reducirse con el tiempo. Gazzaniga (1982) describe cierta habili-
dad para integrar informacién procedente de los dos hemisferios cerebrales después
de tres afos de la comisurotomia. Si al paciente se le presentan dos estimulos al mis-
mo tiempo, uno en cada campo visual (por ejemplo, las palabras “alfiler” y “dedo”),
su respuesta puede ser la integracion de las dos palabras (por ejemplo, “sangrar”).
Estos hallazgos sugieren el desarrollo de cierta transferencia interhemisférica por
medio de otras comisuras cerebrales intactas.

El cuerpo calloso integra las funciones visoperceptuales provenientes de los dos
campos visuales, las somatosensoriales que proceden de los dos hemicuerpos y la uni-
ficadora de los procesos de atencion y conciencia. Sin el cuerpo calloso, el hemisferio
izquierdo no sabe lo que hace el derecho, y éste queda fuera del control lingiiistico de
su contraparte. Cada uno de los hemisferios cerebrales parece almacenar aprendizajes
diferentes. Sin embargo, si uno de ellos requiere la informacién almacenada en el otro,
tiene acceso inmediato a ella gracias a la funcién integradora del cuerpo calloso.

» ESPECIALIZACION HEMISFERICA

Los resultados obtenidos en los estudios descritos en personas normales y en pacien-
tes comisurotomizados y con lesiones unilaterales han generado hipétesis sobre la
funcién de cada uno de los hemisferios en el cerebro normal. Se han propuesto dife-
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rentes dicotomias (Bradshaw y Netleton, 1981b; Bogen, 1969; Walsh, 1987) para
explicar la presencia de asimetria cerebral. El cuadro 3.4 muestra algunas de las
dicotomias halladas en la literatura.

Desde un principio se crey6 que los hemisferios cerebrales realizaban funciones
antagénicas. En 1874 Jackson propuso como funciones dominantes del hemisferio
izquierdo la expresion verbal, el sentido auditivo-articular y el trabajo proposicional,
en contraposicién con las funciones perceptuales, retinooculares y de imaginacién
visual del hemisferio derecho. Kimura (1963) propuso diferencias dependientes del
tipo de estimulo analizado (verbal-visoespacial). Esta dicotomia perdi6 vigencia
cuando se descubrié que el hemisferio derecho también podia detectar y manejar
cierta informacién verbal. Kimura sugiere que la especializaciéon del hemisferio
izquierdo no consiste simplemente en procesar material verbal, sino en el manejo
motor que media en la actividad verbal. La comunicacion verbal, segtn ella, es pro-
ducto de un acto motor fino. Otros autores, como Efron (1963), sugieren que la dife-
rencia entre el hemisferio derecho y el izquierdo radica en que este tltimo tiene una
gran capacidad para detectar cambios temporales. Para distinguir el lenguaje es
indispensable realizar una eleccién fina entre espacios de tiempo cortos. El hemis-
ferio izquierdo no estaria propiamente especializado en el lenguaje, sino en la
secuenciacién temporal que subyace al lenguaje. Semmens (1968), por su lado, argu-
menta que la diferencia entre ambos hemisferios cerebrales descansa en la forma
especifica de organizacién de diferentes funciones; senala entonces, que el hemisfe-
rio izquierdo posee funciones mas focalizadas y su contraparte funciones mucho mas
difusas. Semmens se apoya en la creencia de que las lesiones leves del hemisferio
izquierdo producen déficit especificos dependiendo de su localizacién, mientras que

CuADRO 3.4. Algunas dicotomias propuestas para la asimetria hemisférica

Hemisferio Derecho Referencia

Hemisferio Izquierdo

percepcion
retino-ocular
imaginacion visual
visuoespacial
atemporal
sintético
funcionamiento

difuso
identificacion fisica
procesamiento

en paralelo
imaginativo

expresion
auditivo-articular
preposicional
verbal
temporal
analitico
funcionamiento
focal
identificacion por nombre
procesamiento
serial
simbolico

Jackson (1874)

Jackson (1874)

Jackson (1874)

Kimura (1963)

Efron (1963)

Bradshaw y Nettleton, 1981b
Semmens, 1968

Geffen et al., 1972
Cohen, 1973

Robertson y Inglis, 1978
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lesiones leves del hemisferio derecho pueden no presentar sintomatologia eviden-
te, y en ocasiones ésta es similar, independientemente de su localizacion.

A partir de la propuesta de Semmens comenzaron a popularizarse diferentes
dicotomias interhemisféricas dependientes de las formas de procesamiento de infor-
macion (serial-paralelo) y de los estilos cognoscitivos subyacentes (analitico-sinté-
tico). En cuanto a la distincién serial-paralelo, Cohen (1973) sefiala que el tiempo
que emplea el hemisferio izquierdo en analizar un estimulo es proporcional al nime-
ro de elementos que éste contiene; el analisis realizado por el hemisferio derecho no
mostraria este incremento temporal. Lo cual implicaria entonces un analisis simul-
taneo de los estimulos por parte del hemisferio derecho y un anélisis seriado por
parte del izquierdo. La dicotomia analitico-sintético establece tipos diferentes en el
procesamiento de informacién para cada hemisferio cerebral. E1 hemisferio izquier-
do tendria una aproximacién mas légica, analitica y conceptual a los estimulos, en
tanto que el derecho acudiria a principios gestélticos de unificaciéon de formas;
asimismo utilizaria un principio de similitud conceptual, mientras que el hemisferio
derecho utilizaria con mayor precision el principio de similitud estructural. El
hemisferio izquierdo buscaria similitudes por nombres (contenido verbal), y el dere-
cho buscaria similitudes por apariencia fisica (contenido visoperceptual).

La dominancia cerebral implica por lo tanto una asimetria funcional. Cada hemis-
ferio interviene en una funcién cognoscitiva de una manera desigual. Esta desigual-
dad puede ser considerada por muchos como absoluta (un hemisferio media
exclusivamente una funcién) o relativa (un hemisferio posee mayor importancia en
esta mediacién). Kinsbourne (1971) considera que ambos hemisferios tienen la
capacidad para desarrollar una funcién, pero cada uno inhibe o suprime la actividad
del otro. De esta manera, el hemisferio izquierdo atentia la capacidad de lenguaje del
hemisferio derecho, y éste inhibe la capacidad para procesar informacién musical de
su contraparte. Dicha inhibicién cesa cuando el hemisferio izquierdo se lesiona a
temprana edad y entonces el hemisferio derecho asume las funciones lingiiisticas.

Vale la pena mencionar que los hemisferios cerebrales no parecen presentar
mayor asimetria en relacién con las funciones cerebrales primarias sensoriales y
motrices. Los érganos receptores visuales, auditivos y somatosensoriales presentan
un cruce simétrico de las vias que salen del receptor, de tal manera que las lesiones
en las 4reas primarias de los hemisferios cerebrales producen una pérdida sensorial
o motriz cualitativamente igual (aunque contralateral a la lesién), independiente-
mente de que la lesion se localice en el lado derecho o el izquierdo. Las lesiones de
las areas visuales primarias del lado derecho producen, por ejemplo, una hemianop-
sia homénima equivalente a la lesién del lado izquierdo; la diferencia radica tnica-
mente en el campo visual que se compromete. Esta afirmacién es valida para los
déficit motores y somatosensoriales vinculados a lesiones de las dreas primarias pre
y postrolandicas. Aunque el defecto se puede observar en el hemicuerpo contralate-
ral a la lesidn, las caracteristicas de la hemiplejia o hipoestesia son similares en caso
de uno u otro hemisferio.
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En conclusién, los hemisferios cerebrales presentan cierta asimetria funcional.
Cada uno parece realizar tareas cognoscitivas diferentes pero complementarias.
Ninguna funcién cognoscitiva parece totalmente dependiente de la funcién de un
solo hemisferio cerebral. En el cerebro normal la interacciéon entre ambos hemisfe-
rios es indispensable para un adecuado funcionamiento. Las conclusiones obtenidas
en cerebros lesionados o divididos no permiten determinar con exactitud el funcio-
namiento especifico de cada hemisferio en el cerebro normal.

» METODOS PARA DETERMINAR LA ASIMETRIA CEREBRAL

METODO DE WADA

Wada (Wada y Rasmussen, 1960) disefié un método, posteriormente empleado por
Milner (1964), para determinar la asimetria cerebral mediante la desactivacién tem-
poral de uno de los hemisferios cerebrales. Dicho método consiste en inyectar ami-
tal s6dico en una de las arterias carétidas, cuyas ramas irrigan uno de los hemisferios
cerebrales, por lo que es posible desactivar un hemisferio mientras que el otro per-
manece activo. Si el hemisferio inactivado es dominante con respecto al lenguaje, el
paciente permanece afisico por unos minutos, pasados los cuales el lenguaje retor-
na progresivamente. Durante la inactivacion del hemisferio no dominante para el
lenguaje (generalmente el derecho) no se observan defectos lingiiisticos, sino difi-
cultades en la orientacién espacial, en el reconocimiento de melodias, en dificulta-
des para construir y en la incapacidad para resolver tareas espaciales.

Este método se ha empleado sobre todo en casos neuroquirtirgicos, para deter-
minar de antemano posibles secuelas afisicas de una intervencién quirdrgica. A
pesar de que es la técnica mas adecuada para determinar la asimetria hemisférica
que corresponde al lenguaje, su uso es restringido por las dificultades propias de su
aplicacion y las molestias y peligros que puede causar. Recientemente, el método de
Wada ha comenzado a ser substituido por técnicas de neuroimagen, como la magne-
toencefalografia o la resonancia magnética funcional, que son menos invasivas
(Bazin et al., 2000; Bowyer et al., 2005) y permiten igualmente observar cual hemis-
ferio presenta mas actividad neuronal durante una tarea particular.

EVALUACION DE LA PREFERENCIA MANUAL

Los cuestionarios sobre preferencia manual pretenden determinar en qué punto
dentro de una linea, cuyos extremos son “consistentemente diestro” y “consisten-
temente zurdo”, se encuentra un individuo. Se describen una serie de actividades
(por ejemplo, “écon qué mano arrojaria una piedra?”, “écon qué mano levantaria una
maleta pesada?”) y el sujeto debe establecer con qué mano los lleva a cabo. La mano
con que uno escribe es apenas una de las medidas (no necesariamente la mas vali-
da) para determinar la preferencia manual.
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La determinacién de la preferencia manual es una medida indirecta de la domi-
nancia hemisférica, y no se relaciona en forma perfecta con otros métodos. Por ejem-
plo, los estudios sobre audicién dicética muestran una ventaja para el material verbal
presentado al oido derecho en 80% de los sujetos diestros, mientras que el método
de Wada demuestra una dominancia del hemisferio izquierdo para el lenguaje en
aproximadamente 98% de los sujetos diestros. Porcentajes similares en la dominan-
cia hemisférica han sido confirmados mediante el uso de técnicas modernas de neu-
roimagen (Hirata et al., 2004).

Los resultados obtenidos por los métodos de audicién dicética y presentacion
taquistoscépica no siempre concuerdan (Kolb y Whishaw, 1990). Las personas que
tienen una ventaja del oido derecho no siempre muestran la misma ventaja para el
campo visual derecho. Hay diferencias individuales en la anatomia y fisiologia de los
sujetos normales que pueden hacer variar los conceptos sobre asimetria funcional.

» VARIABLES EN LA ASIMETRIA CEREBRAL

Las explicaciones referentes a cémo se establece la asimetria cerebral son variadas
y, en ocasiones, contradictorias. En la asimetria tanto anatémica como funcional
deben considerarse las diferencias individuales. Hay diferencias en el tamafio y la
distribucion de la materia blanca y gris, en la organizacién vascular del cerebro, etc.
Algunas variables, como la preferencia manual y el género parecen contribuir a las
diferencias anatémicas y funcionales descubiertas entre los hemisferios cerebrales.
Las mujeres y los zurdos tienden a mostrar, en general, menor asimetria que los
hombres y los diestros.

ASIMETRIA CEREBRAL Y GENERO

Una observacion reiterada en la literatura se refiere a que hay cierta relacién entre
género y asimetria cerebral. Esta relacién se resume en los siguientes puntos:

1. Los trastornos del lenguaje y el habla de cualquier tipo son mas frecuentes
en hombres que en mujeres; la tartamudez, por ejemplo, es unas cuatro
veces mds frecuente entre los hombres; los nifios padecen més frecuente-
mente dislexia que las nifias, y las afasias son mas benignas en las mujeres.

2. El desarrollo del lenguaje es més rapido en las nifias, al igual que el estable-
cimiento de la preferencia manual y la ventaja del oido derecho para la per-
cepcion del lenguaje.

3. Las asimetrias anatémicas descritas (como las diferencias de tamafo en el
plano temporal) son mayores en los hombres que en las mujeres. Ellas pare-
cen presentar una mayor participacién del hemisferio derecho en el lenguaje.

4. La frecuencia de zurdos es mayor entre los hombres que entre las mujeres.
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Larazon de estas diferencias entre los géneros no es completamente clara, aun-
que se han adelantado algunas hipétesis explicativas (Geschwind y Galaburda,
1987).

HIPOTESIS SOBRE LA PREFERENCIA MANUAL

Hay varias hipétesis sobre el origen de la preferencia manual. Es necesario mencio-
nar, por lo menos, las teorias ambientales, las teorias genéticas y las hipétesis hor-
monales.

Teorias ambientales

Son las que buscan el origen de la preferencia manual en la adaptacién ambiental, en
un efecto reforzante, o simplemente en la presencia de contingencias ambientales
de dificil determinacién y control. La influencia del ambiente sobre la preferencia
manual se apoyaria en la observacion de casos de nifos sometidos a hemisferocto-
mias a una edad temprana, los cuales desarrollan en edad adulta un lenguaje ade-
cuado. Ello indicaria que cada hemisferio cerebral tendria la potencialidad para
desarrollar lenguaje. Se supone asimismo que el porcentaje de zurdos se ha incre-
mentado en recientes décadas debido particularmente a que ya no hay presiones cul-
turales para que utilicen la mano derecha.

El porcentaje de zurdos varia en diferentes culturas. En general, se cree que
mientras mas permisiva sea una sociedad mayor sera el nimero de zurdos. Por el
contrario, mientras mds autoritaria sea una sociedad habra menos zurdos (Dawson,
1977; Harris, 1990). Los limites extremos estarian situados entre 2% y 14%, apro-
ximadamente. En algunas culturas se han encontrado porcentajes atin menores de
2%, como es el caso de los indigenas de la familia Tucano, que habitan en la zona
fronteriza de Colombia y Brasil (Ardila ef al., 1989; Bryden et al., 1993).

Teorias genéticas

Entre las teorias genéticas, dos han tenido una repercusién mayor: la de Annett
(1964, 1967, 1970) y la de Levy y Nagylaki (1972).

Annett asegura que hay un gen para la preferencia manual derecha, pero no para
la preferencia izquierda. En ausencia del gen, la distribucién de la preferencia
manual se realizaria al azar, con una mayor incidencia de diestros dadas las presio-
nes sociales. En general, este punto de vista ha logrado una gran popularidad y acep-
tacion en la literatura reciente.

En cambio, Levy y Nagylaki (1972) proponen la existencia de dos parejas géni-
cas. La primera (L-1) determinaria la dominancia hemisférica para el lenguaje, sien-
do L (lenguaje controlado por el hemisferio izquierdo) dominante sobre 1 (Ienguaje
controlado por el hemisferio derecho). La segunda pareja (C-c) determinaria si la
preferencia manual es contralateral (C) o ipsilateral (c) con respecto al hemisferio
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cerebral que controla el lenguaje. La combinacién de estas parejas genéticas resul-
taria en nueve genotipos y cuatro fenotipos.

Las teorias genéticas han sido criticadas por diferentes razones. No han tenido
en cuenta, por ejemplo, las variaciones culturales en la distribucién de zurdos y
diestros.

Teorias hormonales

Geshwind y Galaburda (1987) propusieron una teoria novedosa que sugiere que la
asimetria cerebral puede ser modificada durante la etapa fetal. Aseguran que la tes-
tosterona (hormona masculina producida por los testiculos) ejerce un papel decisivo
sobre la asimetria cerebral. Se sabe que la testosterona tiene un efecto sobre el
desarrollo del hipotdlamo y de la corteza en roedores, pero su influencia en seres
humanos no estéd del todo establecida. De acuerdo con Geschwind y Galaburda, la
testosterona tendria un efecto inhibitorio: concentraciones superiores a las norma-
les retardarian el desarrollo, actuando directamente sobre el cerebro o sobre las
manifestaciones genéticas. Concentraciones altas actuarian en la lentificacién del
desarrollo del hemisferio izquierdo y no sobre el hemisferio derecho, permitiendo
que este dltimo se desarrolle aiin més. En este caso se producirian alteraciones en
la asimetria cerebral que podrian llevar a cambios en la preferencia de diestro a zur-
do. De acuerdo con la hipétesis de Geschwind y Galaburda, las altas concentracio-
nes de testosterona afectarian también el sistema inmunol6gico, produciendo
enfermedades en éste. Hasta el momento, sin embargo, no se ha demostrado una
relacién evidente entre la prefencia manual y las enfermedades inmunolégicas
(McManus et al., 1990), y la teoria de Geschwind y Galaburda debe considerarse méas
como una hipétesis de trabajo.

» ORGANIZACION CEREBRAL EN SUJETOS ZURDOS

Utilizando el método de Wada, Rassmusen y Milner (1960) encontraron que 70% de
los sujetos zurdos presentaban una organizacion del lenguaje similar a la de los dies-
tros, con dominancia del hemisferio izquierdo para el lenguaje; 15% de ellos mante-
nian el lenguaje en el hemisferio derecho y 15% restante manifestaban una
representacion bilateral del lenguaje. Loring ef al., (1990) utilizaron el mismo méto-
do para estudiar la lateralizacién del lenguaje en 103 pacientes que iban a ser inter-
venidos quirtrgicamente contra la epilepsia. Encontraron que s6lo 8% de los zurdos
presentaba una lateralizacion del lenguaje exclusivamente en el hemisferio derecho,
v 16% presentaba un predominio lingiiistico del hemisferio derecho a pesar de tener
representacion bilateral. Hay que senalar que los zurdos presentan, como grupo, una
mejor recuperaciéon de los trastornos afasicos, posiblemente por tener un mejor con-
trol lingiiistico bihemisférico.
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Con base en los antecedentes familiares, es posible dividir a los zurdos en dos
grupos: familiares y no familiares. Los que tienen antecedentes familiares de zurde-
ra mantienen una organizacién cerebral semejante a la de los diestros, con un hemis-
ferio izquierdo usualmente dominante para el lenguaje, mientras que los zurdos no
familiares parecen tener una organizacién diferente (Bryden, 1982). En estos tlti-
mos se observa una mayor probabilidad para presentar afasia por lesién del hemis-
ferio derecho.

Finalmente, en el porcentaje de zurdos con dominancia hemisférica derecha se
incluirfan los llamados “zurdos patolégicos”, que eran inicialmente diestros (o se
esperaria que fuesen diestros) y que por haber sufrido a edad temprana algtn dafo
del hemisferio izquierdo (como la que resulta de hipoxia perinatal o de alguna otra
patologia temprana) modificaron su preferencia manual y dominancia hemisférica
(Harris y Carlson, 1988; Satz et al., 1985a; 1985b). Los “zurdos patoldgicos” serian
por lo comiin zurdos no familiares. En otras palabras, un subgrupo menor de zurdos
hubiesen sido diestros de no ser por alguna condicién patoldgica temprana. Esto
explicaria por qué los zurdos (o més exactamente este subgrupo de zurdos) pueden
hallarse sobrerrepresentados en ciertas poblaciones anormales (por ejemplo, epi-
lepsia, retardo mental, problemas de aprendizaje, hiperactividad, etc.).

A pesar de la gran cantidad de investigaciones realizadas en recientes décadas
sobre el tema de la asimetria cerebral y su relacién con la organizacién cerebral de
los procesos cognoscitivos, muchas preguntas continiian sin respuesta; la asimetria
cerebral sigue siendo un terreno fértil para la investigacion.
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Afasia

Afasia es una alteracién en la capacidad para utilizar el lenguaje (Bein y Ovcharova,
1970), un déficit en la comunicacién verbal resultante del dafo cerebral (Hécaen,
1977), una pérdida adquirida en el lenguaje como resultado del algtin dafio cerebral y
que se caracteriza por errores en la produccion (parafasias), fallas en la comprension
y dificultad para hallar palabras (anomia) (Kertesz, 1985), o simplemente una pérdi-
da o trastorno en el lenguaje causada por un dano cerebral (Ardila y Benson, 1996).
La afasia es, en consecuencia, una alteracién adquirida en el lenguaje oral. Las
afasias pueden presentarse durante o después de la adquisicién del lenguaje. Hay dos
tipos diferentes de anormalidades en el lenguaje infantil: 1) la disfasia de desarrollo o un
retardo o trastorno en la adquisicién normal del lenguaje (Woods, 1985a), y 2) la afa-
sia infantil, que es una pérdida del lenguaje resultante de algtn tipo de dafio cerebral,
producido antes de que haber alcanzado su adquisicién completa (Woods, 1985b).

P CLASIFICACION DE LAS AFASIAS

Desde los tiempos de Wernicke, los investigadores clinicos han mostrado una clara
tendencia a separar variedades de afasia con base en las caracteristicas del lenguaje.
Sin embargo, un sindrome exacto es tan raro en la afasia como en cualquier otro tras-
torno neuropsicolégico o neurolégico. De hecho, al menos la mitad de los trastornos
afasicos encontrados en la practica clinica deben considerarse como afasias mixtas.

En la literatura se han propuesto varias clases de afasias. Mas adn, un mismo
nombre ha llegado a ser utilizado en dos clasificaciones distintas para referirse a sin-
dromes clinicos francamente diferentes. Los antilocalizacionistas, por otra parte,
siguiendo la tradicién de Marie, han intentado estudiar las afasias sin diferenciar gru-
pos de sintomas para encontrarse con que, aln asi, es necesaria alguna sistematiza-
ci6n. Hay que hacer un andlisis cuidadoso de las clasificaciones de los sindromes
afasicos para entender a cabalidad sus caracteristicas clinicas.

Una forma de simplificar el problema consiste en utilizar dicotomias sencillas.
Casi todos los investigadores contemporaneos utilizan una o varias de estas dicoto-
mias (véase cuadro 4.1). La més frecuente quizé es la “expresivo-receptivo”, utiliza-
da por Weisenburg y McBride (1935). Otra dicotomia ampliamente utilizada es la
divisién entre trastornos de tipo motor y sensorial, propuesta inicialmente por
Wernicke. Las regiones posteriores de la corteza llevan a cabo actividades sensoriales
y las regiones anteriores desempenan un papel motor; esto hace que la dicotomia rela-
cione el lenguaje con una localizacién anatémica basica. Aunque de utilidad, esta tltima
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Cuabro 4.1. Principales dicotomias seiialadas en  dicotomia desconoce muchas caracte-
la literatura para distinguir las dos grandes varian-  r{sticas propias de diferentes tipos de
tes de las afasias afasias. Lo mismo podria decirse de
dos dicotomias frecuentemente utili-

expresiva receptiva X .
Moon Sensonal zadas en décadas anteriores: la dicoto-
anterior posterior mia fluente-no fluente (Benson, 1967),
no fluida fluida y la anterior-posterior (Goodglass y
traS;i(:lrtn.‘:l(;,mémco tras:)(;r':()iigmético Kaplan, 1972)' Jakobson (1964,) pI“'OpL}—
ESIETD & (EE @D G so una dicotomia puramente lingiiisti-
la codificacion la decodificacion ca entre trastornos paradigmaticos y
tipo Broca tipo Wernicke sintagmaticos del lenguaje, posterior-

mente incorporada por Luria (1980).

En conjunto, se encuentran méas de 20 clasificaciones diferentes de las afasias. El
cuadro 4.2 presenta las principales clasificaciones propuestas. Sin embargo, es impor-
tante tener presente dos puntos: 1) algunas de estas clasificaciones han tenido un
papel sobresaliente en la practica clinica y la investigacién fundamental y 2) las con-
fusiones parten basicamente de la denominacién y la separacién de los grupos de afa-
sias, mas que de los perfiles clinicos de los trastornos en si del lenguaje. Cualquier
afasi6logo aceptaria que el dafio en la tercera circunvolucién frontal izquierda y las
areas adyacentes se asocia con un trastorno caracterizado por un lenguaje agramati-

Cuabro 4.2. Principales clasificaciones recientes de los sindromes afasicos

Benson y Hécaeny Kertesz Benson Lecours et al.
Geschwind  Albert
1971 1978 1979 1979 1983
Motora Broca Agramatica Broca Broca Broca
eferente
Sensorial Wernicke Sensorial Wernicke Wernicke Wernicke Tipo |
Motora Conduccion Conduccion Conduccion Conduccion  Conduccion
aferente
Dinamica Transcortical Transcortical Transcortical Transcortical Aspontaneidad
motora motora motora motora
Transcortical Transcortical ~ Transcortical ~ Transcortical Wernicke Tipo Il
sensorial sensorial sensorial sensorial
Aislamiento Aislamiento Transcortical
area lenguaje mixta
Semantica Andémica Amnésica Andémica Andémica Amnésica
Amnésica
Global Global Global

Afemia Motora pura Afemia Anartria pura
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co no fluente, sin importar que se denomine afasia de Broca, afasia motora eferente,
o afasia expresiva. En los tltimos afios se ha avanzado considerablemente en el esta-
blecimiento de correlaciones clinico-anatémicas de los diferentes tipos de afasia, gra-
cias, sobre todo, a la introduccién de las técnicas imagenologicas contemporaneas
(como la TAC y la MRI); como resultado de ello, hay una tendencia creciente a dis-
tinguir subtipos entre los varios sindromes afésicos.

Sin duda, algunas clasificaciones han sido ampliamente aceptadas y utilizadas.
Esto es cierto con respecto a la clasificacién de Luria en la antigua Unién Soviética,
en los paises de Europa Oriental y en Latinoamérica. Y también es cierto en relacion
con el Grupo de Boston (Geschwind, Benson, Goodglass y muchos més) y el mundo
angloparlante. La clasificacién de Luria parte del andlisis del nivel del lenguaje alte-
rado en una forma particular de afasia. La clasificacién del Grupo de Boston utiliza y
desarrolla las ideas de Wernicke, y hace distincién entre afasias fluentes y no fluen-
tes, por una parte, y afasias corticales, transcorticales y subcorticales, por la otra.

El Grupo de Boston (Albert ef al., 1981; Benson, 1979; Benson y Geschwind,
1971, 1985; Geschwind, 1967; Goodglass y Kaplan, 1972) clasifica tres tipos basicos
de afasias corticales: 1) la afasia de Broca, 2) la afasia de Wernicke (nombres utiliza-
dos para denominar las formas motora y sensorial de la afasia cortical desde hace
décadas; el sindrome lleva el nombre de quienes inicialmente lo describieran, es
decir, Broca y Wernicke, como es de uso amplio en diferentes areas de la ciencia), y
3) la afasia de conduccién (propuesta en principio por Wernicke en 1874 y descrita
por Lichtheim en 1885) para explicar las dificultades en el lenguaje repetitivo, con
base en una supuesta desconexién entre las dreas motoras y sensoriales del lengua-
je. Ademads, se incluyen las afasias transcorticales, también llamadas afasias de las
dreas limitrofes del lenguaje. Lichtheim (1885) denominé “afasia transcortical” a la
habilidad para repetir de un paciente con una gran reduccién en su lenguaje espon-
taneo; indicé que la separacién patolégica entre un drea intacta del lenguaje y un drea
cortical no lingiiistica difusamente representada, un supuesto “centro conceptual”,
constituye la base de las afasias transcorticales. Wernicke acept6 la propuesta de
Lichtheim desde sus puntos de vista clinico y teérico. Esta denominacién fue utili-
zada posteriormente por varios autores e integrada al modelo de las afasias del
Grupo de Boston (Geschwind, 1967).

Luria (1976, 1977a, 1980) propuso establecer seis (o siete) tipos de trastornos
afasicos. Hasta la década de 1960 clasificé seis tipos de afasias: motora eferente o ciné-
tica, motora aferente o cinestésica, actistico-agnosica, actistico-amnésica, semantica
y dindmica y sefal6 la posible existencia de un séptimo tipo (la amnésica) (Luria,
1966). Después, distingui6 claramente siete tipos de trastornos afasicos (Luria, 1980).
La razén de esta ambigiiedad es que Luria no estaba seguro de que la afasia amné-
sica fuera en realidad un sindrome afisico independiente o debiera incluirse en la
afasia semantica y/o actstico-amnésica. En sus tltimas publicaciones Luria decidi6
considerar la afasia amnésica como un cuadro afasico independiente. La clasifica-
cién y los nombres propuestos por Luria se basan en el nivel del lenguaje que se
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encuentra alterado: la discriminacién fonémica (acistico-agnésica), la memoria léxi-
ca (acustico-amnésica), la selecciéon 1éxica (amnésica), la comprension de las rela-
ciones entre palabras (semantica), la actividad cinestésica (motora aferente), la
realizaciéon de movimientos finos requeridos para hablar y la secuenciacién de ele-
mentos (motora eferente), y la iniciativa verbal (dindmica) (véase cuadro 4.3).
Aunque Luria interpret6 el lenguaje como un “sistema funcional”, desarrollé amplia-
mente las correlaciones clinico-anatémicas. De hecho, fue precursor del procedi-
miento de superposicién de lesiones para hallar areas criticas del cerebro
responsables de un tipo particular de trastorno afisico.

Cuapro 4-3. Factores subyacentes a los diferentes sindromes afasicos, segun Luria (1976)

Tipo de afasia Factor alterado

Acustico-Agnosica Discriminacion fonémica

Acustico-Amnésica Memoria verbal

Amnésica Estructura semantica de las palabras

Semantica Comprension de relaciones logico-gramaticales
Estructuras cuasi-espaciales

Motora aferente Discriminacion de articulemas

Motora eferente Trastornos en la melodia cinética del habla

Dinamica Iniciativa verbal

Los procedimientos cada vez mas sofisticados para realizar correlaciones clini-
co-anatémicas y los avances en la lingiiistica en afios recientes han permitido reali-
zar distinciones cada vez mads finas en los diferentes sindromes afasicos. Aunque
ultimamente no han surgido nuevas clasificaciones (con excepcién de Lecours et al.,
1983, y la propuesta de reclasificacién presentada por Benson y Ardila, 1996), se han
establecido subtipos para practicamente todos los sindromes afasicos. Esto es valido
para la afasia de conduccion (Benson ef al., 1973; Kertesz, 1979, 1982, 1985; Shallice
y Warrington, 1977; Caplan, Vanier y Baker, 1986; Feinberg et al., 1986; Caramazza et al.,
1981), la afasia sensorial transcortical (Kertesz, 1982, 1983; Coslett ef al., 1987), la
afasia motora transcortical (Ardila y Lopez, 1984; Rubens y Kertesz, 1983), la afasia
de Wernicke (Kertesz, 1983, 1985; Huber et al., 1975; Lecours y Rouillon, 1976;
Lecours et al., 1981; Brown, 1981) e incluso la afasia de Broca (Levine y Sweet, 1983;
Alexander et al., 1989). Cada vez parece mas claro que los sindromes afasicos clasi-
cos no representan tipos invariables y unificados de afasia, y que es posible hallar
variantes o subtipos de ellos. Més atin, para algunos sindromes se han hallado topo-
grafias muy distintas, ademas de manifestaciones clinicas y trastornos asociados dife-
rentes. Esto es aplicable a la afasia de conduccion y a la afasia motora transcortical.

Pero hay una pregunta: si dos subtipos de afasia motora transcortical (o de con-
duccién) representan dos sindromes clinicos claramente diferenciables, a menudo
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asociados con topografias disimiles de dafio, ¢deben continuar considerdndose como
un tipo tnico de afasia s6lo porque comparten un signo clinico bésico (reduccién del
lenguaje espontaneo en la afasia motora transcortical, defectos en la repeticién en la
afasia de conduccién)? Una consideracién similar podria hacerse con respecto a la
afasia de Wernicke e incluso a la afasia transcortical sensorial.

Mais atin, algunos nombres son francamente inapropiados desde el punto de vis-
ta anatémico, lo cual es cierto en relaciéon con las afasias transcorticales. El término
“transcortical” fue propuesto por Lichtheim y adoptado por Wernicke; pero el tras-
torno del lenguaje no es “transcortical” sino extrasilviano: estd mas alld del drea
central del lenguaje propuesta por Dejerine (1914) (drea perisilviana) y confirmada
una y otra vez en la literatura. Acaso podria ser més apropiado denominar a este gru-
po como “afasias extrasilvianas” en lugar de “afasias transcorticales”. Esto permiti-
ria hacer una distincién entre afasias perisilvianas y afasias extrasilvianas (Benson y
Ardila, 1996).

Para superar esta dificultad en la forma de denominar de los diferentes trastor-
nos afasicos del lenguaje se podria asociar los sindromes afdsicos con sindromes
anatémicos. Mas atn, al adoptar criterios clinicos para separar diferentes aspectos
alterados en el lenguaje, las clasificaciones de origen anatémico deben llegar a los
mismos subgrupos afasicos. Asi, si se dividen las afasias corticales utilizando como
criterio la habilidad para repetir y después se subdividen entre las afasias primaria-
mente fluidas y parafisicas y las afasias primariamente no fluidas, debe prevalecer
la misma distincién desde un punto de vista anatémico.

Benson y Ardila (1996) propusieron una clasificacion de los trastornos afasicos
a partir de dos criterios anatémicos: 1) se trata de la afasia prerolandica (anterior, no
fluida) o posrolandica (posterior, fluida), que 2) se localiza en el drea perisilviana del
lenguaje o més all4 de esta regién central (extrasilviana) (véase cuadro 4.4). En
la mayoria de los sindromes
afasicos existen subtipos, CuAbro 4.4. Clasificacion de los trastornos afésicos (Adaptado
basados en la literatura de Bensony Ardila, 1996)
recientemente publica-

da. Ademds, las afasias se Pre-rolandica Post-rolandica
relacionan con sindromes

anatomicos. Esta es lare- Peri-Silviana
clasificacion de los sindro- Broca Tipo | Conduccién
Broca Tipo Il Wernicke Tipo |

mes afasicos propuesta

. Wernicke Tipo Il
por Benson y Ardila (1996) Extra-Silviana

y que se abordara en este Extrasilviana Motora Tipo | Extrasilviana Sensorial Tipo |
capitulo Extrasilviana Motora Tipo Il Extrasilviana Sensorial Tipo Il
A continuacién se ana-

lizan los diferentes sindromes afisicos, tomando como punto de partida la caracteri-
zacion clinica de Benson y Ardila (1996).
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» SINDROMES AFASICOS PERISILVIANOS

Las tres primeras formas de afasia perisilviana sefialadas en el cuadro 4.4 presentan
dos similitudes importantes. Se caracterizan por un defecto grave en el lenguaje
repetitivo y, desde el punto de vista anatémico, los sitios de las lesiones se localizan
en torno a la cisura de Silvio del hemisferio izquierdo. En este capitulo se describen
las principales caracteristicas clinicas de estos tres sindromes afisicos y se analizan
algunas de las variantes que pueden presentar; por tltimo, se sefala su evolucion y

sus correlaciones anatémicas.

AFASIA DE BROCA

En principio, la afasia de Broca
(sindrome triangular-opercular)
fue denominada por Broca como
afemia y se le conoce como afasia
motora eferente o cinética (Luria,
1966, 1970), afasia expresiva
(Hécaen y Albert, 1978; Pick,
1913; Weisenburg y McBride,
1935), afasia verbal (Head, 1926),
afasia sintictica (Wepman y Jones,
1964) o afasia de Broca (Nielsen,
1938; Brain, 1961; Benson y
Geschwind, 1971; Benson, 1979;
Lecours et al., 1983). Las principa-

CuADRrRO 4-6.

de Broca

CuADRO 4.5.
(Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE

Caracteristicas de la afasia Broca

Lenguaje conversacional No fluente

Comprension del lenguaje  Relativamente normal

Repeticion Anormal

Senalar Relativamente normal

Denominar Anormal

Lectura: En voz alta Anormal
Comprension Relativamente normal

Escritura Anormal

Ejemplos de errores en el
lenguaje hallados en pacientes con afasia

ERRORES VERBALES ARTICULATORIOS
Simplificacion silabica
tres —>» tes
Anticipacion
tela —> lela
Perseveracion
peso —» pepo

Substitucion de fonemas fricativos (f, s, j)
por oclusivos (p, t, k)
seda —>» teda

AGRAMATISMO
Los perros estdn en el jardin — perro jardin

les caracteristicas de la afasia de Broca se
presentan en el cuadro 4.5. Este tipo de
afasia se caracteriza por un lenguaje expre-
sivo no fluido, pobremente articulado,
compuesto por expresiones cortas y agra-
maticales y producido con gran esfuerzo.
El lenguaje expresivo estd compuesto en
esencia por sustantivos, con una marca-
da deficiencia o ausencia de estructura
sintactica y afijos (agramatismo). El defecto
en la articulacién tiene diversas denomi-
naciones (apraxia del habla, desintegra-
cién fonémica, etc.) (Buckingham, 1981,
1989). En ocasiones, sé6lo se observa un
ligero “acento extranjero”. El cuadro 4.6
muestra algunos ejemplos de errores
tipicos hallados en pacientes con afasia
de Broca.
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El nivel de comprensién del lenguaje es siempre superior a la produccién ver-
bal, aunque nunca normal, especialmente en relacién con la comprensién gramati-
cal. Los pacientes con afasia de Broca identifican con facilidad objetos o partes del
cuerpo, pero si se les pide que sefialen muchos objetos o partes del cuerpo en un
orden determinado sélo logran hasta 2 o 3 elementos. Asimismo, presentan fallas
notorias en la comprensién de las estructuras gramaticales del lenguaje. Sin embar-
go, el déficit en la produccién gramatical es mas agudo que su defecto en la com-
prension.

La repeticién es inadecuada, con desviaciones fonéticas y parafasias fonolégi-
cas, simplificaciones de los conjuntos sildbicos y repeticiones. A pesar de esta difi-
cultad, el lenguaje repetitivo puede ser superior al lenguaje espontineo. Es
interesante observar que hay un defecto selectivo en la repeticién de estructuras
gramaticales, ausentes también en su lenguaje espontaneo. Asi, por ejemplo, cuan-
do al paciente se le pide que repita la frase “el nifio camina por la calle” puede decir
solamente “nizio camina calle”, omitiendo los elementos que tienen una funcién
puramente gramatical. En ocasiones, sélo puede repetir los elementos nominativos
(como “ninio, calle”).

La produccién de series automaticas (contar, enumerar los dias de la semana,
etc.) es superior al lenguaje espontineo. El canto también mejora con frecuencia la
produccién verbal en estos pacientes; sin embargo, es poca la generalizacién entre
el canto o el lenguaje automatico y la produccién espontinea.

Sefialar o denominar algo siempre es una tarea deficiente. Sin embargo, es mejor
senalar que denominar. Si se excepttia la comprension sintictica (“el perro muerde
al gato”, “el gato muerde al perro”), la comprensién lingiiistica puede resultar prac-
ticamente normal. Cuando se denomina, sin embargo, puede haber dificultades arti-
culatorias (desviaciones fonéticas) que pueden aparecer como parafasias fonologicas,
asi como omisiones y simplificaciones fonolégicas. La incorporacién de claves fono-
l6gicas puede ayudar a que se inicie la articulacién. Igualmente, complementar frases
de alta probabilidad (“yo escribo con un ) puede llevar a la emisién correcta
del nombre deseado.

La mayoria de los pacientes con afasia de Broca tienen muchas dificultades para
leer en voz alta, pero su nivel de comprensién es muy superior a su nivel de lectura.
La escritura (con cualquiera de las dos manos) estd seriamente alterada. Por lo
comiin, se realiza con letras grandes, un tanto deformadas, con errores en el deletreo
y omision de letras. La escritura con la mano izquierda es muy inferior a la que haria
un sujeto normal que escribiera con la mano no preferida. Este problema abarca tan-
to la escritura espontanea como el dictado e incluso la copia. La escritura de palabras
significativas es muy superior a la de otros vocablos. La escritura espontinea es vir-
tualmente imposible. Es importante sefialar que los pacientes con afasia de Broca,
aunque hemiparéticos, pueden escribir mejor desde el punto de vista lingiiistico (no
motor) con la mano hemiparética (con ayuda de un aparato especial) que con la mano
izquierda. Ello significa que en la agrafia correspondiente a la mano izquierda no sélo
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existen indicios de una agrafia afasica, sino en alguna medida de una hemiagrafia por
desconexién interhemisférica.

El examen neurolégico muestra, por lo comun, cierto grado de hemiparesia
derecha y, en casos extremos, una hemiplejia. La paresia es usualmente mayor en el
miembro superior derecho y menor en el miembro inferior. A menudo, hay hiperre-
flexia y reflejos patolégicos en el hemicuepo derecho. Es frecuente encontrar apra-
xia ideomotora en el lado izquierdo no parético del paciente (apraxia simpéatica). Las
anormalidades sensoriales no son consistentes, pero también pueden encontrarse
en pacientes con afasia de Broca. Asimismo, suele haber una desviacién conjugada
de la mirada hacia la izquierda, o cierto grado de paresia ocular, que puede desapa-
recer en el curso de dias o semanas.

Aunque hay cierto desacuerdo sobre la topografia exacta de las lesiones responsa-
bles de la afasia de Broca, parece que las que se limitan estrictamente al drea de Broca
no son capaces de producir el sindrome; en caso de lesiones limitadas al area de Broca
(4rea 44 de Brodmann), sélo se observan defectos leves en la agilidad articulatoria, cier-
to “acento extranjero” y alguna dificultad para hallar
palabras. La hemiparesia y la apraxia suelen ser mini-
mas. Esta forma restringida de afasia podria denomi-
narse como afasia de Broca tipo I (o afasia de Broca
menor, o afasia del drea de Broca). La forma extensa o
el sindrome completo de la afasia de Broca sélo se
observa si el dafo alcanza la regién opercular, la circun-
volucion precentral, la insula anterior y la sustancia
blanca paraventricular y periventricular (véase figura
FIGURA 4.1. Area de la afasiade  4.1). Esta forma de afasia podria denominarse como
Broca afasia de Broca extendida o afasia de Broca tipo II.

AFASIA DE CONDUCCION

La afasia de conduccién o sindrome parietal-insular ha sido también conocida como
afasia motora cinestésica o aferente (Luria, 1966, 1980), afasia central (Goldstein,
1948), afasia de conduccion eferente (Kertesz, 1985), afasia de conduccién suprasil-
viana (Von Keyserlingk et al., 2001) o simplemente como afasia de conduccién
(Benson y Ardila, 1994,1996; Benson, 1979; Hécaen y Albert, 1978; Lecours ef al.,
1983; Wernicke, 1874).

La afasia de conduccién fue descrita inicialmente por Wernicke en 1874, y hoy
en dia constituye uno de los sindromes afisicos mas polémicos. Por lo comtn, se
define como una afasia caracterizada por un lenguaje espontineo relativamente
fluente, buena comprensioén y pobre repeticién con presencia de parafasias literales.
Benson et al., (1973) sefialan tres caracteristicas bésicas y cinco secundarias de la
afasia de conduccion; las basicas son: 1) lenguaje conversacional fluente pero para-
fasico; 2) comprension casi normal, y 3) alteraciones importantes en la repeticién.
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Las secundarias son, 1) defectos en la denominacién —desde la contaminacién para-
fasica hasta la incapacidad total para producir la palabra apropiada—; 2) trastornos
en la lectura —la comprension es muy superior a la lectura en voz alta—; 3) altera-
ciones en la escritura —desde defectos leves en el deletreo hasta una agrafia gra-
ve—; 4) apraxia ideomotora, y 5) anormalidades neurolégicas —cierta hemiparesia
derecha y pérdida de sensibilidad cortical—.

Elsine qua non del sindrome lo constituye el defecto en la repeticiéon. Sin embar-
go, este defecto podria ser explicado de diferentes maneras, y la primera y més fre-
cuente ha sido propuesta en términos de desconexion (Wernicke, 1874; Geschwind,
1965; Damasio y Damasio, 1983b). El fasciculo arqueado conecta el drea de
Wernicke con el area de Broca. Se cree que su interrupcién, usualmente a nivel del
la circunvolucién supramarginal, es causante de los defectos en la repeticién obser-
vados en la afasia de conduccion. Otros autores, sin embargo, argumentan que ésta
se debe a un defecto apréxico (Ardila y Rosselli., 1990b; Brown, 1972, 1975; Luria
1966, 1980). Dada esta segunda propuesta, la afasia de conduccién podria conside-
rarse como una apraxia verbal, una apraxia ideomotora para el acto de hablar, o bien
una apraxia cinestésica del habla (Ardila, 1992a).

La posibilidad de que haya varios mecanismos susceptibles de originar defectos
en la repeticién ha llevado a la postulacién de diferentes formas de afasia de con-
duccién, cada una de ellas capaz de originar defectos en la repeticién: eferente-afe-
rente (Kertesz 1979, 1985), o reproduccién-repeticién (Shallice y Warrington, 1977;
Caplan et al., 1986). El tipo eferente-reproduccién implica la organizacién fonologica
y la representacion de las palabras y se relaciona con dafio parietal e insular, mien-
tras que el tipo aferente-repeticién se refiere a defectos en la memoria verbal a cor-
to plazo, afecta la repeticién de secuencias largas y aparece como consecuencia de
dano del 16bulo temporal. Luria (1980) considera que el defecto verbal denominado
afasia de conduccién corresponde en realidad a dos tipos diferentes de defectos lin-
giiisticos. Asi, utiliza el concepto afasia motora aferente para aludir al tipo de afasia
de conduccién parietal; el defecto en la repeticién se derivaria de la incapacidad para
analizar y apreciar los rasgos que componen los movimientos requeridos para pro-
ducir los sonidos del lenguaje (articulemas, segtin Luria) y lo interpreta como una
apraxia cinestésica verbal. El segundo tipo se incluiria dentro de la afasia actstico-
amnésica. En esta seccion se utiliza el concepto afasia de conduccién sélo en rela-
cién con el primer tipo, parietal-insular, o afasia motora aferente. El segundo tipo
seré incluido en la afasia de Wernicke.

El cuadro 4.7 resume las principales caracteristicas de la afasia de conduccion. El
paciente presenta un nimero excesivo de parafasias fonoldgicas, sobre todo durante
las tareas de repeticién. El lenguaje espontdneo puede fluctuar y ser fluido, pero en
otras ocasiones es no-fluido, parafésico y dificil de producir. El paciente puede expre-
sar una o varias frases sin mayor dificultad, pero al llegar a una palabra en particular
puede ser incapaz de continuar. Estrictamente hablando, este problema se podria
considerar como una afasia fluida o una afasia no fluida, aunque suele interpretarse
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CuADRO 4-7. Caracteristicas de la afasia de conduccion  como una forma de afasia fluida.

(Adaptado de Benson y Ardila, 1996) El paciente puede presentar des_
viaciones fonéticas y parafasias
CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE verbales, pero casi todos de los
Lenguaje conversacional  Fluente, parafasico cambios en el leng}la]e oral corres-
Comprension del lenguaje  De bueno a normal ponden a parafasias fonoldgicas.
Repeticion Severamente anormal Las parafasias se observan con
senalar LR I mas frecuencia durante la repeti-
Denominar Anormal ., .
TeaiiEe el Anormal cién, sobre todo cuando se repiten
Comprension De buena a normal seudopalabras, palabras de compo-
Escritura Anormal sicién fonolégica compleja y pala-

bras de baja frecuencia.

Los pacientes con afasia de conduccién muestran algunas caracteristicas que
merecen ser reconsideradas. Para empezar, presentan aproximaciones sucesivas a
la palabra buscada y se auto-corrigen sefialando que la imagen actistica de la palabra
se encuentra preservada. Mas atn, reconocen ficilmente palabras correctas y erro-
neas. Algunas veces son totalmente incapaces de producir una palabra dentro de su
lenguaje espontineo o repetitivo, y un momento después pueden expresarla sin nin-
glin esfuerzo aparente (Benson y Ardila, 1994).

El lenguaje conversacional es fluido, pero la cantidad de lenguaje producido es
menor que en la afasia de Wernicke. El paciente no s6lo produce menos lenguaje,
también hay mds pausas, titubeos, aproximaciones y autocorrecciones en la produc-
cién de palabras. En general, su produccién tiene una cualidad interrumpida, dis-
prosodica. Elabora una o varias frases en forma correcta y sin dificultad, a menudo
como clichés, pero con muchas variables para ser calificadas como estereotipos. La
produccion fonémica es muy superior a la que se encuentra en la afasia de Broca. El
lenguaje seriado es adecuado si al paciente se le ayuda en su iniciacién. Asimismo,
la produccién de palabras es mejor durante el canto que durante el lenguaje conver-
sacional.

La comprension del lenguaje es sorprendentemente buena. En algunos casos es
casi normal; en otros, sus alcances estan limitados a la comprension de estructuras gra-
maticales complejas o expresiones con miltiples frases. En general, el nivel de com-
prensién en la afasia de conduccién es adecuado para el lenguaje conversacional
(Benson y Ardila, 1996).

En contraste con su buen nivel de comprension, el paciente muestra problemas
evidentes en su lenguaje repetitivo. La repeticién se caracteriza por aproximaciones
con miltiples parafasias fonoldgicas, pero si se le pide que repita nlimeros o nombres
de colores puede expresar sustituciones verbales. Si fracasa en la repeticion de una
palabra o una frase, el paciente puede producir una excelente parafasia semantica.
Igualmente, serd incapaz de repetir una palabra o una frase, pero la expresara con faci-
lidad en un contexto conversacional diferente. El cuadro 4.8 presenta algunos tipos
de errores encontrados en personas con afasia de conduccién.
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Los pacientes con afasiade  CuAbro 4-8. Caracteristicas de las parafasias literales en la
conduccién muestran una diso-  afasia de conduccion. Frecuencia relativa de los diferentes
ciacién entre el hecho de sefia- tipos de cambios, y mecanismos utilizados (Adaptado de

lar y el de nombrar. Sefalar Ardila, 1992)
(“muéstreme...”) es adecuado,
correlativo con su buen nivel Frecuencia relativa
de comprensién. Sin embargo, Tipo de Cambio
cuando se trata de nombrar Forma de articulacion >>%
aparccen mililes paraasias P deaalason o
fonoldgicas, al igual que en la Cambios vocalicos 5%
repeticion (Benson y Ardila,
1996). A veces se advierte una ek Ul 2 s
incapacidad total para encon- Substitucion 32%
Omision 25%

trar palabras. Substitucion duplicativa 15%

La lectura en voz alta se Adicion 4%
caracteriza por interrupciones Adicion duplicativa 3%
constantes con gran cantidad Intercambio 1

de paralexias literales. En con-
traste, su lectura silenciosa es muy superior, y en ocasiones practicamente normal.
Hay pacientes incapaces de leer una frase completa en voz alta, pero que leen nove-
las, periédicos y textos cientificos con un buen nivel de comprension. La escritura,
sin embargo, siempre esta alterada. Pueden escribir algunas palabras sencillas, pero
con paragrafias literales y omisiones de letras. A la agrafia producto de este tipo de
afasia Luria la llamé agrafia motora aferente, por considerar que los errores en la
escritura son paralelos a los errores en el lenguaje expresivo, y en consecuencia se
les puede considerar como manifestaciones de un mismo defecto subyacente.
Algunas veces la afasia de conduccién se asocia con una agrafia apraxica, en la cual
el paciente no puede realizar los movimientos requeridos para formar las letras.

El examen neuroldgico en la afasia de conduccién es variable, aunque a veces
puede ser normal. Sin embargo, es frecuente hallar paresia (en especial, monopare-
sia superior derecho) en un grado variable y también pérdida sensorial. También apa-
rece un sindrome de “dolor seudotaldmico”, que es un dolor menos intenso que el
talamico, constante pero no exacerbable con los estimulos externos. En contraste,
algunos pacientes presentan asimbolia bilateral al dolor. No es frecuente hallar
defectos en los movimientos extraoculares o limitaciones en el campo visual, pero
puede aparecer una cuadrantanopsia inferior.

Estos pacientes presentan, por lo menos, cierto grado de apraxia ideomotora la
cual es evidente en los movimientos bucofaciales (apraxia oral o bucofacial). Esta
asociacion ha llevado a suponer que la afasia de conduccién puede considerarse
como una apraxia verbal, para realizar los movimientos que requiere el habla. Los
errores lingiiisticos en la afasia de conduccién podrian entonces interpretarse como de
tipo apréxico, y la afasia de conduccién como una apraxia ideomotora segmentaria o



62 Neuropsicologia clinica

una apraxia cinestésica para la produccion del lenguaje (Ardila, 1992; Ardila y
Rosselli, 1990; Luria, 1977).
La afasia de conduccién aparece en caso de lesio-
nes parietales (circunvolucién postcentral y supra-
marginal) e insulares (véase figura 4.2). Algunos
investigadores suponen que debe existir un com-
promiso del fasciculo arqueado, el haz de fibras que
se origina en la parte posterior del 16bulo temporal
y se dirige a través del fasciculo longitudinal supe-
rior a la corteza premotora en el 16bulo frontal. El
dafio del fasciculo arqueado a nivel de la circunvo-
Ficura 4.2. Areadelaafasiade lucién supramarginal produciria una separacién
conduccion entre las dreas sensoriales y motoras del lenguaje,

y la afasia de conduccién representaria una desco-
nexién entre las dreas de Wernicke y de Broca. Sin embargo, otros estudiosos insis-
ten en que no es necesario el compromiso del fasciculo arqueado para que se
presente la afasia de conduccién. La polémica sigue en pie.

AFASIA DE WERNICKE

Se le ha llamado también  Cuapro 4-9. Caracteristicas de la afasia de Wernicke (Adaptado
afasia sensorial, afasia de Bensony Ardila, 1996)
receptiva, afasia central,

etc. Sus caracteristicas cli- CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE
nicas son evidentes y bien

Lenguaje conversacional  Fluente, parafasico

definidas en la literatura. Comprension del lenguaje Anormal
El cuadro 4.9 presenta las Repeticion Anormal
principales caracteristicas Sty i
. Denominar Anormal
en el l.engua]e halladas en Lectura: En voz alta Relativamente normal a anormal
la afasia de Wernicke. Comprension Relativamente normal a anormal
El lenguaje expresivo Escritura Anormal

en la afasia de Wernicke
tiene una fluidez normal e incluso puede presentar un nimero excesivo de pala-
bras por minuto. Puede haber un incremento en el lenguaje del paciente por adi-
cién de silabas a las palabras y adicién de palabras a las frases. La expresién puede
ser tan excesiva (logorrea) que el paciente continda hablando a menos de que el
examinador lo interrumpa. Segtin Jakobson (1964), esto se debe al hecho de que
se han perdido los limites de la frase y las oraciones nunca se terminan. La estruc-
tura gramatical usualmente es aceptable, aunque puede existir un nimero excesi-
vo de elementos gramaticales (trastorno denominado “paragramatismo”). La
prosodia y la articulaciéon son adecuadas. Hay una falta casi invariable de palabras
significativas, por lo que a pesar de la gran cantidad de palabras producidas no es
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posible reconocer las ideas que el paciente trata de expresar (trastorno conocido
como ‘“habla vacia”).

Un aspecto sobresaliente en la afasia de Wernicke son las parafasias. Estas pue-
den ser fonolégicas o verbales. Los neologismos también son frecuentes. Si el len-
guaje del paciente incluye un gran nimero de sustituciones parafasicas de los tres
tipos, la produccion resulta en absoluto incomprensible, condicién que se conoce
como jergoafasia. Sin embargo, la jerga puede ser predominantemente literal, verbal
o neologistica.

Por lo comtin, los tres tipos de substituciones se encuentran en una proporcion
variable. Jergoafasia es un término descriptivo y no un sindrome afisico
(Buckingham y Kertesz, 1976).

Otro aspecto significativo en este tipo de afasia es la falta de comprensién del
lenguaje oral. En casos graves, el paciente no entiende nada; con frecuencia, hay
cierto nivel de comprension limitado a palabras simples o frases sencillas. El pacien-
te puede comprender varias de las palabras que se le presentan, pero si aumenta el
numero de éstas deja de comprenderlas y, por el contrario, deja de entender las pala-
bras iniciales (trastorno de “fatiga”). El paciente da seguimiento a un tépico parti-
cular, pero si éste cambia, su comprensién decae y sélo al cabo de cierto tiempo
adquiere de nuevo cierta comprension. Ademads, la comprension sélo puede mante-
nerse por tiempos muy cortos y requiere un gran esfuerzo por parte del paciente.
De igual manera, la interferencia (ruidos, conversaciones de fondo) impide la com-
prension. Algunas pacientes tienen fallas al momento de discriminar fonemas (per-
cepcién fonémica), en especial los fonemas aciisticamente cercanos.

Muchos sujetos con afasia de Wernicke fallan en tareas de comprensién y en
otras presentan una ejecucién superior. La calidad de la ejecuciéon puede variar de un
paciente a otro, pero, curiosamente, la mayoria de quienes padecen esta afasia
logran ejecutar 6rdenes que se refieran a movimientos corporales. La repeticién
esté invariablemente alterada en igual forma que su nivel de comprensién. Los
pacientes que entienden poco o nada, repiten poco o nada, pero si cuando hay cierto
nivel de comprensién hay también cierto nivel de repeticién. Con todo, la habilidad
para repetir es muy variable entre los diferentes subgrupos de pacientes con este
tipo de afasia.

Por otra parte, los pacientes suelen fracasar cuando se les pide que denominen
objetos, partes del cuerpo, etc., presentados visualmente; en ocasiones, ofrecen
respuestas parafisicas. Senalar (“Muéstreme...”) es, por lo comun, mas ficil que
denominar.

A menudo la lectura se encuentra tan alterada como su comprensién del len-
guaje oral. Muchos investigadores han hecho hincapié en la diferencia que hay en la
comprensién del lenguaje oral y el escrito. Hay pacientes que presentan un defecto
mayor en la comprensién del lenguaje oral (sordera verbal), en tanto que otros
muestran una gran limitacién para comprender el lenguaje escrito (ceguera verbal).
Esta diferencia explica la distincién entre distintos subtipos de afasia de Wernicke.
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Cuando hay una mejor comprensién auditiva, dicho esto en términos relativos, las
lesiones tienden a situarse mas atras en el area de Wernicke, respetando la corteza
auditiva primaria y sus conexiones. Y cuando hay una mejor comprensién del len-
guaje escrito, también en términos relativos, las lesiones tienden a situarse mas
adelante, sin afectar las conexiones entre las dreas visuales y del lenguaje.

La escritura es también anormal en la afasia de Wernicke, pero la agrafia hallada
presente es muy distinta de la correspondiente a la afasia de Broca. Los pacientes
presentan una escritura fluida, con letras bien formadas, que se combinan para for-
mar aparentes palabras. Sin embargo, las letras se combinan en una forma incorrec-
ta. Las palabras correctas son escasas, y abundan las combinaciones ininteligibles.
La escritura es similar a la produccién oral, con abundantes paragrafias literales, ver-
bales y neologismos.

El examen neuroldgico puede ser negativo. La paresia es nula o escasa (aunque
en principio se puede hallar una paresia transitoria). Puede haber pérdida parcial de
sensibilidad cortical, pero esto no es comtn. En general, no hay defectos en los
movimientos extraoculares, pero en un porcentaje de casos aparece una cuadranta-
nopsia superior. Esta falta de hallazgos positivos puede llevar a un diagnéstico equi-
vocado de demencia y aun de psicosis.

El sindrome completo de la afasia de Wernicke
se encuentra en lesiones extensas de las regiones
temporal posterior superior, incluyendo la circun-
volucién temporal superior y media, y no es raro
que se extienda a las regiones angular, supramargi-
nal e insular (véase figura 4.3). Las lesiones pro-
fundas que interrumpen las aferencias a la corteza
temporal (lesiones del istmo temporal) pueden cau-
sar un defecto similar en el lenguaje.

Fiura 4-3. Area de la afasia de Este sindrome es indicativo de una patologia en
Wernicke la regién posterior de la circunvolucién temporal

superior y media, un drea considerada como corte-
za auditiva de asociacién, y con frecuencia denominada area de Wernicke. Se encuen-
tra adyacente a la corteza auditiva primaria (circunvolucién de Heschl), 1a cual puede
o no estar comprometida en la afasia de Wernicke. Los sintomas de este tipo de afa-
sia son muy variables, debido en parte a que la ubicacién del dafio es imprecisa. Su
extension posterior aumenta la probabilidad de una afasia sensorial extrasilviana,
anomia, alexia y agnosia visual. En la practica, muchas afasias consideradas como de
Wernicke presentan un dafio estructural mis amplio que el area de Wernicke.
Debido a la variabilidad anatémica y clinica de la afasia de Wernicke, es posible dis-
tinguir al menos dos subtipos de ésta, que podrian denominarse simplemente como
afasia de Wernicke tipo I y afasia de Wernicke tipo II.

Afasia de Wernicke Tipo | (sindrome insular posterior-istmo temporal); se le
conocié como afasia actistico-agnosica (Luria, 1966, 1977a, 1980), sordera a las palabras
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(Kleist, 1934; Gazzaniga et al., 1973), agnosia verbal auditiva (Vignolo, 1969), y
corresponde a uno de los subtipos de afasia de Wernicke propuesto por Kertesz
(1983, 1985) y a un subtipo de afasia sensorial sefialado por Hécaen y Albert (1978).

La sordera a las palabras es la incapacidad para identificar los sonidos del len-
guaje, aunque la audicién se mantiene y el paciente puede identificar sonidos signi-
ficativos no verbales. Sin embargo, no puede comprender el lenguaje oral porque le
resulta imposible diferenciar sus componentes significativos (fonemas). La lectura
en voz alta y la comprension de la lectura se conservan y esto hace que la comuni-
cacion por escrito sea mas ficil que la comunicacién oral. Esto demuestra que el len-
guaje mismo no estd alterado, sino su reconocimiento auditivo. La escritura
espontinea es normal, en términos relativos, pero la escritura al dictado estd muy
alterada por la incapacidad para distinguir el contenido del dictado. Por la misma
razon, la repeticion estd alterada. El paciente no puede diferenciar los sonidos utili-
zados en el lenguaje (fonemas) y, en consecuencia, este defecto puede considerarse
como una agnosia auditiva verbal.

Desde el primer caso reportado en la literatura (Liepmann y Storck, 1902), la
sordera a la palabras estd vinculada a lesiones temporales profundas, incluyendo la
insula posterior y probablemente el istmo temporal. Esta topografia estd aceptada
en la literatura. Hécaen y Albert (1978) relacionan la sordera a las palabras con lesio-
nes profundas que incluyan T1, lo cual ha sido corroborado por los casos recientes
publicados durante los tltimos afios.

Afasia de Wernicke Tipo Il (sindrome de la circunvolucién temporal superior y
media). Se le conoci6 como afasia impresiva (Pick, 1913), afasia receptiva
(Weisenburg y McBride, 1935), afasia sensorial (Goldstein, 1948, Hécaen y Albert,
1978), afasia actistico-amnésica (Luria, 1966, 1974a), jerga fonémica (Kertesz, 1985)
o simplemente afasia de Wernicke (Benson, 1979; Geschwind y Benson, 1971, 1985).

En este tipo de afasia la produccién verbal es fluida y presenta una cantidad nor-
mal e incluso excesiva de palabras (logorrea). La articulacién y la prosodia son nor-
males. La estructura gramatical es adecuada, pero puede incluir un exceso de
morfemas gramaticales (paragramatismo). El contenido de la expresién verbal
muestra un decremento en la significatividad, y una relativa ausencia de palabras
nominativas (habla vacia). Hay una cantidad notable de parafasias (usualmente lite-
rales) y neologismos. La comprension es siempre deficiente, pero presenta fluctua-
ciones. La repeticion puede ser normal para secuencias cortas (silabas, palabras),
pero es siempre anormal para secuencias largas (frases, oraciones). Corresponderia
al segundo tipo de afasia de conduccién descrito en la literatura. La lectura y la escri-
tura son paralelas al defecto en la comprensién y la produccion del lenguaje oral. La
denominacion estd alterada y usualmente se encuentran parafasias; la presentacion
de claves fonoldgicas no facilita la recuperacion de las palabras. En lesiones exten-
sas suele encontrarse una jerga fonolégica.
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» SINDROMES AFASICOS EXTRASILVIANOS

Hay sindromes afdsicos en los cuales la repeticién es normal o relativamente nor-
mal, y cuya patologia se encuentra por fuera del area perisilviana del hemisferio
izquierdo (Berthier, 1999). El drea afectada se localiza en la zona vascular entre los
territorios de las arterias cerebral media y cerebral anterior o posterior. El concep-
to afasia transcortical fue sugerido por Wernicke (1874) y Lichtheim (1885), y este
grupo de afasias fue analizado con detalle por Goldstein (1917). Sin embargo, como
el mismo Goldstein subraya, el término “transcortical” es arcaico e inapropiado,
aunque se le ha utilizado para designar este grupo de sindromes afdsicos.
Estrictamente hablando, no se trata de afasias transcorticales sino de extrasilvianas,
por lo que mejor deberian denominarse “extrasilvianas”. Es muy probable que, en
un futuro cercano, el término transcortical sea abandonado dfinitivamente.

AFASIA EXTRASILVIANA MOTORA

Diferentes denominaciones se han sugerido para este sindrome afisico, como afasia
dindmica (Luria, 1966) y sindrome de aislamiento anterior (Benson y Geschwind,
1971), pero la literatura occidental ha aceptado la de afasia transcortical motora.
Alexander, Benson y Stuss (1989) distinguen diferentes trastornos del habla y el len-
guaje en caso de patologia frontal. El dafio frontal dorsolateral se asocia con la afasia
motora extrasilviana (véase cuadro 4.10), aunque el dafio medial frontal y prefrontal
se relacionaria con una reduccién en el lenguaje e incluso con el mutismo.

Un lenguaje no fluido, una buena comprension y una repeticién normal o casi
normal son caracteristicas de la afasia extrasilviana motora. La prosodia, la articula-
cién y la gramatica estan preservadas. Sin embargo, el paciente presenta latencias
largas en la iniciacién verbal, expresiones poco elaboradas y en ocasiones parafasias
verbales. La respuesta a las preguntas del tipo si-no es relativamente normal, pero
la respuesta a preguntas abiertas es lenta, incompleta y se tiende a repetir los mis-
mos elementos utilizados por el examinador en la pregunta. Durante la fase aguda el

Cuabpro 4-10. Trastornos de la comunicacion en caso de lesiones frontales izquierdas (Adaptado de
Alexander et al., 1989)

Corteza motora inferior y opérculo Afemia

posterior

Todo el opérculo mas la corteza Afasia del area de Broca

motora inferior

Frontal dorsolateral Afasia transcortical motora

Frontal media Mutismo

Prefrontal Produccion verbal reducida; discurso

empobrecido
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paciente puede presentar mutismo. En los primeros estadios de la recuperacién
puede haber ecolalia y perseveracién. (Berthier, 1999). Es raro encontrar hemipa-
resia o apraxia.

Este déficit en el lenguaje se asocia con lesiones prefrontales izquierdas, pero es
posible encontrar algunas diferencias, segtin el lugar donde se localice la lesién. Los
signos neurolégicos asociados varian también de acuerdo con el sitio preciso de la
lesion.

Afasia Extrasilviana Motora Tipo | (sindrome dorsolateral prefrontal izquierdo). A
este sindrome se le ha llamado afasia dinamica (Luria, 1966, 1980), pérdida de la ini-
ciativa verbal (Kleist, 1934) o simplemente afasia transcortical motora (Goldstein,
1948; Hécaen y Albert, 1978; Benson y Geschwind, 1971; Benson, 1979). Se caracte-
riza por la ausencia (o decremento importante) del lenguaje espontaneo. Los pacien-
tes tienden a utilizar un minimo de palabras, a responder a las preguntas utilizando las
mismas palabras y la estructura

gramatical de la pregunta (tenden-  Cuabro 4-11. Caracteristicas de la afasia extrasilviana
cia a la ecolalia), y a menudo pre-  motora tipo | (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)
sentan perseveraciones. Pueden

comenzar una frase pero no la ter- CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE
minan. Su produccién en tareas Lenguaje conversacional Escaso, ecoldlico
de generacién verbal es muy Comprension del lenguaje  Relativamente normal
baja, reducen la complejidad de la Repeticion Buena a normal
sintaxis que utilizan y tienen difi Senalar Normal

q .. y L Denominar Ligeramente anormal
cultades para inhibir asociacio- Lectura: En voz alta Defectuosa
nes tangenciales. En general no Comprension Frecuentemente buena
existen defectos articulatorios Escritura Defectuosa

evidentes (véase cuadro 4.11).

Las series automaéticas se expresan sorprendentemente bien. Si un paciente no
empieza a contar cuando se le ordena, la serie suele continuar de manera correcta si
el examinador le presenta uno o dos nimeros iniciales. Lo mismo sucede con los
dias de la semana o los meses del ano. A menudo, la incapacidad para expresar series
puede atribuirse a la tendencia a la perseveraciéon (incapacidad para detener la pro-
duccibén continua de la misma palabra). [gualmente, la complementacién de frases se
ejecuta de manera satisfactoria.

El paciente puede comprender correctamente el lenguaje, pero en el manejo de
material complejo y de comprensién de sintaxis compleja, puede tener fallas.
Debido a su apatia general, el examen de comprension suele ser dificil en este gru-
po de pacientes. También pueden presentar dificultades para responder a las pre-
guntas del tipo si-no, como resultado de su perseveracion. Parecen no tener interés
en utilizar el lenguaje y como sefala Luria (1970), pierden el control comporta-
mental a través del lenguaje; en este sentido, hay un déficit en el nivel pragmatico
del lenguaje. Se comprende entonces que estos pacientes tengan problemas para
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seguir 6rdenes verbales. Entienden la orden verbal pero su conducta no esta con-
trolada por el lenguaje.

El rasgo més sobresaliente de este sindrome es la repeticiéon. Siempre es buena
y, con frecuencia, excelente. En ocasiones pueden presentar verdadera ecolalia, aun-
que llegan a corregir afirmaciones gramaticalmente incorrectas y rechazan las sila-
bas sin sentido y las oraciones absurdas.

La produccién de nombres por confrontacién estd limitada. Existen latencias
prolongadas para iniciar la respuesta, pero las claves contextuales o fonoldgicas pue-
den ayudar. Se conocen tres tipos de errores importantes en tareas de denomina-
cién: 1) la perseveracién —el paciente sigue dando la misma respuesta ante
estimulos diferentes— 2) la fragmentacién —el paciente responde a un sélo rasgo
del estimulo, no al estimulo total—, y 3) las “ parafasias extravagantes” —el pacien-
te, en vez de responder con el nombre apropiado, hace una asociacion libre ante el
estimulo, que resulta en una desviacién extravagante. Asi en vez de decir el nombre
del dedo menique indica “con el que uno se rasca la oreja”—. El acto de sefalar
(“muéstreme...”) se encuentra practicamente dentro de limites normales. La ejecu-
ci6n de tareas de fluidez verbal es deficiente; mas aiin, el paciente no sélo tiene difi-
cultades para expresar palabras pertenecientes a una determinada categoria, sino
también para mantener la categoria; es decir, cuando se le pida que nombre frutas,
puede responder: “manzana, pera, tomate, papa, ensalada”, etcétera.

La lectura es superior a la escritura, como en general la comprensién del len-
guaje es superior a su produccién. La lectura en voz alta es lenta y dificil de mante-
ner. Sin embargo, su nivel de comprension es practicamente normal, con excepcion
del material complejo. La escritura es casi siempre defectuosa. La produccién es
escasa y pueden encontrarse letras formadas con torpeza. Las oraciones no siempre
se completan y hay que estimular constantemente al paciente para que continie
escribiendo.

Los hallazgos neurolégicos son variables. Puede haber una hemiparesia transi-
toria. En términos generales, no se aprecian defectos articulatorios. Sin embargo,
suele haber reflejos patolégicos. No hay defectos sensoriales ni limitaciones en el
campo visual. Puede haber dificultades en la realizacién de movimientos oculares,
sobre todo si hay una orden verbal, desviacién conjugada de la mirada y cierta negli-
gencia espacial derecha.

Este tipo de afasia esta asociada con lesiones anteriores y superiores al area de
Broca (4reas 45 y 46, y parcialmente la 9 de Brodmann). Esta drea corresponde al
16bulo prefrontal posterior (dorsolateral), y las caracteristicas clinicas halladas en
este tipo de afasia son similares a los rasgos generales del sindrome prefrontal
izquierda (apatia general, adinamia, tendencia a la perseveracién, etc.), pero vincu-
lado especificamente a los procesos verbales.

Afasia extrasilviana motora tipo Il (sindrome del drea motora suplementaria). A
este subtipo se le conoce como afasia motora transcortical (Kertesz, 1979, 1985),
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sindrome de la arteria cerebral anterior (Alexander y Schmitt, 1980; Benson, 1979;
Rubens, 1975, 1976), o simplemente afasia del drea motora suplementaria (Ardila y
Lépez, 1984).

Las caracteristicas clinicas de este tipo de alteracion del lenguaje han sido estu-
diadas especialmente por Rubens (1975, 1976). Su etiologia mas frecuente es la
oclusién de la arteria cerebral anterior; sin embargo, los tumores y las etiologias
trauméticas han sido también reportadas con caracteristicas clinicas similares. En
casos de oclusion de la arteria cerebral anterior izquierda se aprecia un defecto en el
lenguaje caracterizado por 1) un periodo inicial de mutismo (de dos a 10 dias) que
lleva a una afasia caracterizada por 2) una incapacidad casi total para iniciar el len-
guaje, en contraste con 3) una repeticién practicamente normal, 4) una comprension
conservada y 5) ausencia de ecolalia. En tanto que la lectura en voz alta es casi nor-
mal, la comprensién de la lectura estd seriamente limitada. Al menos en espafiol se
ha descrito una incapacidad total para la lectura literal en palabras significativas
(Ardila y Lépez, 1984). La escritura es lenta, con ocasionales paragrafias literales.

Los hallazgos neurolégicos en casos de compromiso mesial del drea premotora

(4rea motora suplementaria)
son notables. Hay paresia, sig- CuADrRO 4.12. Caracteristicas de la afasia extrasilviana
no de Babinski y pérdida sen- motora tipo Il (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

sorial en el miembro inferior

derecho, con una discreta dis- CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE
minucién de la fuerza del hom- Lenguaje conversacional Escaso, con esfuerzo
bro derecho. Los pacientes Comprension del lenguaje  Normal
., Repeticion De buena a normal

suelen tener una recupergcmn SeRalacion Normal
muy notable en el lenguaje en Denominacion Algunas parafasias literales
el curso de unos cuantos Lectura: en voz alta Defectuosa
meses. El cuadro 4.12 presen- Comprension Frecuentemente buena

Escritura Lenta, con paragrafias

ta las caracteristicas clinicas
de este tipo de afasia.

AFASIA EXTRASILVIANA SENSORIAL

La afasia extrasilviana sensorial comparte con las afasias extrasilviana motoras la
caracteristica de la buena conservacion del lenguaje repetitivo. El lenguaje conver-
sacional es fluido, pero contaminado por una cantidad notable de parafasias (susti-
tuciones neologisticas y semanticas), con caracteristicas de habla vacia. La
repeticion es excelente y suele haber ecolalia. En general, el paciente incorpora a
su produccién las palabras y frases que le presenta el examinador, sin poder enten-
der, en apariencia, el sentido de dichas palabras; el paciente repite estructuras sin-
tacticas incorrectas, seudopalabras y atin frases en otro idioma. Hay cierta tendencia
a la logorrea. El lenguaje seriado, una vez iniciado por el examinador, es bastante
bueno.



70 Neuropsicologia clinica

Cuabro 4-13. Caracteristicas de la afasia exirasilviana sen- Por otra parte, el nivel de
sorial (Adaptado de Benson y Ardila, 1996) comprension es deficiente y en
ocasiones casi nulo, lo cual con-
CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAJE trasta con la facilidad con que
Lenguaje conversacional Fluente, parafasico, ecoldlico  repite lo que dice el examinador.
Comprension del lenguaje  Defectuosa Tareas tales como denominar,
7 y
Repeticion Normal sefialar, cumplir 6rdenes verba-

Senalar Defectuoso ’ P
Denominar Defectuoso les y responder preguntas del
Lectura: En voz alta Defectuosa tipo si o0 no pueden ser imposi-
Comprension Defectuosa bles para el paciente. El cuadro

Escritura Defectuosa

4.13 resume las caracteristicas
clinicas de este grupo de afasias.

En contraste el déficit de comprension, la repeticién es buena y en ocasiones
excelente. La memoria puede presentar ciertas limitaciones y esto dificulta la repe-
ticién de secuencias verbales largas, aunque en algunos casos suele ser 6ptima. El
paciente tiende a repetir todo lo que se le dice, como palabras inventadas, frases
incorrectas e incluso expresiones en otros idiomas, y lo hace con una aparente falta
de conciencia. Ello significa que la fonologia estd conservada, pero la semantica pre-
senta graves fallas. En la afasia sensorial extrasilviana la denominacién siempre es
defectuosa. El paciente es incapaz de nombrar el objeto que se le presenta, ni pue-
de identificarlo cuando se hace alusién a éste. Al tratar de recordar el nombre del
objeto, puede incurrir en parafasias semanticas y circunloquios.

Puede leer en voz alta, pero sin comprender nada de lo que esta leyendo, lo cual
lo obliga a hacer substituciones paraléxicas. La escritura también esta alterada y
aparece una agrafia muy similar a la que se halla en la afasia de Wernicke.

En general, estos pacientes usualmente no presentan ningtn déficit motor. Las
anormalidades sensoriales son leves e incluso practicamente inexistentes. En oca-
siones se encuentran defectos en sus campos visuales, como una cuadrantanopsia.
Hay pacientes que no presentan ninguna anormalidad neurolégica, lo cual hace que
sean diagnosticados como psicoticos.

En afios recientes se han distinguido dos variantes de la afasia sensorial extra-
silviana, que podrian denominarse como afasia extrasilviana tipo I y afasia extrasil-
viana tipo II.

Afasia extrasilviana sensorial tipo 1 (sindrome temporo-occipital izquierdo).
Corresponde a la afasia amnésica (Luria, 1980; Hécaen y Albert, 1978), la afasia an6-
mica (Kertesz, 1979; Benson, 1988), la anomia (Brown, 1972) y al primero de los
subtipos de afasia transcortical sensorial descrito por Kertesz (1982, 1983). Se
caracteriza por un lenguaje espontaneo y fluido, comprensién deficiente y buena
repeticion. El lenguaje conversacional se caracteriza por parafasias semanticas, y con
frecuencia hay, substituciones neologisticas. La comprensién es sumamente defec-
tuosa. Y la denominacién estd muy alterada: el paciente no puede denominar los
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objetos, ni identificar un objeto cuando se le presenta su nombre; en tal caso, las cla-
ves fonoldgicas pueden ser ttiles para recuperar la palabra buscada. Se puede con-
servar la lectura en voz alta, pero la comprension es deficiente. Los defectos en la
escritura son de varios tipos.

La presencia de parafasias semanticas y la utilidad de las claves semanticas indi-
can que las palabras no estan perdidas; simplemente es imposible recuperarlas. Un
estimulo visual no produce una palabra especifica; de igual manera, una palabra no
evoca una imagen visual, y el paciente es incapaz de representar el significado de las
palabras (por ejemplo “dibuje un perro”). hay una desconexion entre los perceptos
visuales y el repertorio 1éxico. Es comin que el paciente presente cierta agnosia
visual, de leve a moderada, y defectos en su campo visual derecho.

El dafio se localiza en el drea temporo-occipital (aproximadamente, el drea 37 de
Brodmann) y siempre se le ha relacionado con un gran niimero de parafasias seméan-
ticas (Cappaet al., 1981) y con jerga semantica (Kertesz, 1983). Algunos autores ase-
guran que este tipo de afasia evoluciona hacia una afasia anémica o, mejor dicho,
debe considerarse como una afasia anémica. El defecto subyacente corresponderia
a una anomia en la seleccién de las palabra (Benson, 1988).

Afasia extrasilviana sensorial tipo Il (sindrome angular y parieto-occipital
izquierdo). Este subgrupo corresponde al segundo tipo de afasia sensorial transcor-
tical descrito por Kertesz (1982, 1983), y corresponde en parte a la afasia semantica
(Head, 1926; Luria, 1966, 1980; Ardila et al., 1989; Brown, 1972) y a la anomia
semantica (Benson, 1979, 1988).

Las lesiones angulares tienen relacién con cierta amnesia verbal que se mani-
fiesta en un lenguaje fluido con pocas parafasias semdnticas (y ausencia de parafa-
sias fonolégicas), comprension relativamente adecuada para el lenguaje oral,
excelente repeticién y fallas evidentes en el encuentro de palabras. El paciente pre-
senta un “habla vacia”, resultante de la ausencia de elementos significativos, y gran
cantidad de circunloquios. Su lectura y su escritura pueden estar alteradas por su
posible asociaciéon con el sindrome de Gerstmann.

La denominada afasia seméantica ha sido poco analizada en la literatura reciente,
y sélo se sabe de unos cuantos casos (Ardila ef al., 1989, 2000; Hier ef al., 1980;). Para
Head (1926), la afasia seméantica es la incapacidad de reconocer al mismo tiempo los
elementos de una frase. Luria (1980) propuso que en la afasia seméntica se encuen-
tra errores en los siguientes aspectos del lenguaje:

* las frases incluyen un sistema complejo de clausulas subordinadas sucesivas,
sobre todo con la conjuncién “que”, y preposiciones;

* las construcciones son, reversibles sobre todo las de tipo temporal y espacial
(por ejemplo, “el circulo se encuentra debajo del cuadrado”);

* las construcciones presentan una doble negacion;
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* lasconstrucciones son comparativas (como “un perro es mas grande que un
elefante”);

* hay construcciones pasivas (“la tierra es iluminada por el sol”);
* las construcciones emplean verbos transitivos, y
 las construcciones tienen relaciones atributivas (por ejemplo, “el padre de mi

hermano”, “el hermano de mi padre”).

La afasia seméntica representa un defecto en la comprension de estructuras 16gi-
co-gramaticales. El paciente es incapaz de entender el sentido total de la frase y la
relacion entre sus elementos. El lenguaje conversacional es adecuado, pero se tiende
a olvidar palabras. Como trastornos asociados, puede haber acalculia, agnosia digital,
desorientacion derecha-izquierda y, con frecuencia, agrafia (sindrome de Gerstmann).
Este tipo de afasia se encuentra en caso de una patologia de la circunvolucién angu-
lar izquierda (Ardila et al., 2000), aunque estudios recientes destacan que en ésta hay
defectos espaciales-verbales, asociados con la desorientacién derecha-izquierda, la
agnosia digital, la acalculia y la agrafia (Levine ef al., 1988). Se dice que estas altera-
ciones subyacen en la afasia seméantica (Luria, 1977a, 1980), por lo que seria razona-
ble agregar que este trastorno se asocia con el sindrome de Gerstmann. Ardila ef al.
(1989) senalan que el sindrome de Gerstmann y la afasia semantica representan un
sindrome tnico, hallado en caso de lesiones de la circunvolucién angular.

AFASIA EXTRASILVIANA MIXTA

Ciertas patologias (hipoxia, envenenamiento con mondxido de carbono, oclusién
aguda de la arteria carétida, paro cardiaco transitorio, etc.) pueden causar una
hiperfusién sanguinea en las areas limitrofes entre dos territorios vasculares mayo-
res. En tales casos, es factible que el infarto incluya el territorio limitrofe entre la
arteria cerebral anterior y la cerebral media, y entre la arteria cerebral posterior y
la cerebral media. De ser asi, aparecera una afasia extrasilviana mixta, también
denominada “sindrome de ais-
lamiento del 4rea del lenguaje”
o “afasia transcortical mixta”.

Cuabro 4-14. Caracteristicas de la afasia extrasilviana
mixta o sindrome de aislamiento (Adaptado de Benson y

Ardila, 1996) .- ..
Sus caracteristicas clinicas se
- - presentan en el cuadro 4.14.
_ CARACTERISTICAS BASICAS DEL LENGUAIE Sélo se diferencia de una afasia
Lenguaje conversacional No fluente con ecolalia lobal en que el lenguaie repeti
Comprension del lenguaje  Severamente defectuosa g h a gua] p
Repeticion Buena Buena tivo esta conservado; para ser
Senalar Defectuoso estrictos, no representa un sin-
DIEETITED Defelduoso De'ffeauoso drome afésico diferente, sino un
Lectura: En voz alta Defectuosa . P .
-, sindrome afisico mixto resul-
Comprension Defectuosa B
Escritura Defectuosa tante de una patologia vascular

especifica.



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Afasia 73

El paciente con afasia extrasilviana mixta no presenta un lenguaje espontdneo y
su expresién se reduce a repetir lo que oye (ecolalia) pero, curiosamente, puede
completar las frases que le presenta el examinador. La articulacién es muy clara. La
produccién de series es buena una vez iniciada la tarea. Su nivel de comprension esté
muy alterado. En la mayoria de los casos que se conocen, no hay evidencia de com-
prension.

La repeticion, a pesar de ser casi la tinica funcién lingiiistica que se conserva,
esta por debajo del nivel normal; el nimero de palabras que el paciente puede repe-
tir se limita a unas tres o cuatro. Sin embargo, puede repetir palabras inventadas e
incluso las que estan en otro idioma.

La denominacién es imposible, aunque puede expresar neologismos y parafasias
semanticas. Asimismo, se observa una incapacidad practicamente total para leer y
escribir. Como cuadro afésico, sélo se distingue de una afasia global en que se con-
serva el lenguaje repetitivo.

Los hallazgos neurolégicos son variables. En ocasiones se observa una cuadri-
paresia espdastica. Hay pacientes que presentan una anormalidad motora unilateral y
una pérdida sensorial evidente. Segin algunos informes, se ha encontrado una
hemianopsia homénima derecha. Casi todos los pacientes descritos en la literatura
muestran poca recuperacion a través del tiempo.

» TRASTORNOS DEL LENGUAJE Y DEL HABLA DE ORIGEN SUBCORTICAL

Durante mucho tiempo se creyé que los sindromes afisicos clasicos eran resultado
de lesiones corticales y subcorticales combinadas, pero hace poco se descubrié que
las afasias puedan resultar de lesiones exclusivamente subcorticales. Los avances
tecnolégicos, en particular la tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia
magnética nuclear (RMN), han permitido una mayor precision de la extension de las
lesiones en pacientes afasicos. Esto ha llevado a proponer nuevos sindromes afsi-
cos de origen netamente subcortical. Por lo comin, estos supuestos sindromes afa-
sicos aparecen cuando se comprometen las estructuras cerebrales izquierdas
(talamo, estriatum, etc.). Las alteraciones en el habla suelen iniciarse con un cuadro
de mutismo, seguido de hipofonia, produccién lenta pobremente articulada y amel6-
dica. Los defectos en el lenguaje son menos especificos, pero algunas caracteristi-
cas, —en particular, la produccién parafisica—, contrastan con una repeticiéon un
tanto normal.

Sin embargo, el concepto de afasia subcortical debe considerarse en el mejor de los
casos apenas como tentativo (Benson y Ardila, 1996). Se requieren todavia observacio-
nes clinicas sistematicas. Mas atin, su interpretacién es motivo de polémica. Suelen
aparecer como consecuencia de hemorragias profundas y un efecto de masa que se aso-
cia con una disfuncién cerebral amplia y difusa.Estos sindromes no deben interpretar-
se necesariamente en el sentido de que las estructuras subcorticales desempefien un
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papel especifico en el lenguaje. Las lesiones subcorticales pueden producir sintomas
caracteristicos de alteraciones situadas a cierta distancia del sitio actual de la lesion,
sugiriendo que la corteza cerebral del hemisferio izquierdo pudiese estar compro-
metida (Metter, 1987; Metter et al., 1981). Alin no se puede afirmar con seguridad si
estos sindromes son una consecuencia de la patologia subcortical, un efecto a dis-
tancia o un efecto de desconexion de dreas corticales.

Una dificultad adicional surge de la confusion frecuente entre dano “profundo” y
dafio “subcortical”. A veces estos términos son utilizados como sinénimos, y los
trastornos en el lenguaje por de dano profundo son interpretados como resultantes
de dafio subcortical. Esta confusién es evidente con respecto a la insula: desde
Wernicke se sabe que ésta juega un papel importante y quizas central en el lengua-
je. Es parte de la corteza cerebral, aunque esté inmersa en el 16bulo temporal.

El uso de las técnicas neuroradiolégicas contemporaneas ha permitido precisar
mejor las lesiones subcorticales asociadas con alteraciones en el habla y el lengua-
je. Dos regiones especificas tienen relacién con defectos en el habla y el lenguaje: la
region estriato-capsular y el tdlamo (Kuljic-Obradovic, 2003). Sin embargo, sus
caracteristicas clinicas son variables y merecen consideracion especial.

LA “AFASIA” DEL CUADRILATERO DE MARIE

El interés por los trastornos del lenguaje y el habla por de dafio subcortical comien-
za con Marie (1906). Marie sugiri6 que la afasia descrita por Broca no es en realidad
una afasia, sino un defecto articulatorio. Sefial6é que los pacientes con “afasia de
Broca” muestran, con cierta consistencia, lesiones que ocupan las regiones subya-
centes a la insula, en un espacio conocido posteriormente como cuadrildtero de
Marie. Marie propuso entonces que la tnica afasia verdadera era la afasia de
Wernicke, y que la patologia en el cuadrilatero senalado no producia afasia sino anar-
tria. Para que un paciente con dafo en el drea de Broca presentase afasia, seria nece-
sario que la patologia se extendiese hasta comprometer el drea de Wernicke o sus
conexiones al tdlamo. Pero el hecho de que haya problemas especificos para com-
prender y expresar construcciones gramaticales en los pacientes con afasia de Broca
parece desaprobar en definitiva la propuesta de Marie en el sentido de que ésta no
es una verdadera afasia. No obstante, algunos autores apoyan las tesis de Marie en
el sentido de que sélo hay un tipo de afasia, y consideran que los pacientes con lesio-
nes limitadas al cuadrildtero de Marie o al drea de Broca son andrtricos, no afisicos.
Por desgracia, Marie no present6 una descripcién clinica precisa de los defectos con-
secuentes a las lesiones del espacio cuadrilatero. El dafio en esta area (casi siempre
una hemorragia profunda) produce mutismo agudo y una hemiplejia densa (Schiff et
al., 1983). Segtin Marie, la presencia de afasia, demostrada por un defecto en la com-
prensién del lenguaje, indicaria una extension posterior de la lesién que comprome-
teria el istmo temporal.
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AFASIA ESTRIATO-CAPSULAR

Los pacientes con lesiones en la regién estrato-capsular presentan defectos eviden-
tes en la articulacion. La pregunta surgida durante los Gltimos afos es si, ademas de
los defectos puramente articulatorios (disartria), existen también anormalidades en
el lenguaje (afasia). La evidencia es atin escasa y sé6lo se han publicado unas cuantas
series que incluye un gran nimero de pacientes (Alexander ef al., 1987; Alexander
y Benson, 1991; Naeser et al., 1987). En general, los trastornos en el lenguaje por
lesiones estrato-capsulares incluyen defectos en la produccion, buena comprension
y buena repeticién. El lenguaje puede ser trunco, pero no es usual observar agra-
matismo evidente. Se repiten los defectos en la articulacién y la prosodia caracte-
risticos de la afasia de Broca y la afemia. La comprensién es buena para el lenguaje
coloquial, pero insuficiente cuando se utiliza una sintaxis compleja. También hay
anomia y, en ocasiones, parafasias semanticas.

No se conoce a profundidad el efecto que resulta del dafo gangliobasal y el dafio
de las vias nerviosas subcorticales. Se cree que las vias corticobulbares que des-
cienden del hemisferio izquierdo son claves para la fluidez del lenguaje (Schiff et al.,
1983). En cuanto al dafo estriatal, se le cree responsable de la hipofonia, igual a lo
que sucede en el mal de Parkinson. Otros defectos en el lenguaje se atribuyen al
compromiso de las conexiones entre la corteza frontal dorsolateral y el niicleo
estriado, o al dafo del nicleo estriado.

Es importante anotar que estos defectos no suelen ser estrictamente lingiiisti-
cos, pues en enfermedades degenerativas del niicleo estriado y la regién dorsolate-
ral del 16bulo frontal puede haber defectos cognoscitivos generalizados. Los defectos
lingiiisticos podrian representar apenas uno de los componentes del defecto cog-
noscitivo generalizado.

Los trastornos asociados son variables. La hemiparesia y los defectos hemisen-
soriales son comunes pero no invariables. Por lo general se encuentra apraxia buco-
facial, aunque la apraxia ideomotora es leve. Sin embargo, si la lesién se extiende a
profundidad en el I6bulo parietal, es posible que haya apraxia severa.

Para Alexander et al. (1987), los diferentes tipos de afasia estriato- capsular,
corresponden a seis tipos de lesiones; asi,

1) las limitadas al putamen y la cabeza del nicleo caudado (cuadrildtero de
Marie) no implican alteraciones significativas en el lenguaje, o sélo hay una
discreta dificultad para hallar palabras. Cuando el putamen estd mas compro-
metido, hay hipofonia. En consecuencia, las lesiones limitadas del putamen y
el nticleo caudado no implican una afasia sino una disartria;

2) las lesiones pequenas, limitadas a la regién anterior de la cipsula interna, no
implican alteraciones en el habla o el lenguaje. De igual manera, el compro-
miso limitado de la sustancia blanca paraventricular no produce defectos en
el habla o el lenguaje;
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3) el compromiso de la sustancia blanca anterior superior paraventricular impli-
ca reduccion en el lenguaje expresivo, pero no fallas evidentes en el lengua-
je. Es probable que esta reduccién se deba a una desconexion del &rea motora
suplementaria y del area de Broca. Una afasia no fluida con agramatismo
requiere una patologia extensa de las estructuras paraventriculares y peri-
ventriculares, presumiblemente debido a la interrupcion de todas las vias
subcorticales del 16bulo frontal (limbicas, de asociacidn, callosas y eferentes).
Si hay lesiones extensas anteriores y medias de la sustancia blanca paraven-
tricular, el lenguaje puede reducirse a la expresion de estereotipos, pero en
caso de lesiones menores el paciente puede producir palabras y, por lo
menos, frases cortas;

4) las lesiones extensas del ntcleo estriado, de la porcién posteromedial de la
parte anterior de la capsula interna y de la sustancia blanca paraventricular
anterior posterior representan la minima causa capaz de producir anormali-
dades en el lenguaje (dificultades para hallar palabras, ocasionales parafasias
literales y defectos menores en la comprensién), mas disartria;

5) cuando la lesion del putamen tiene una extension posterior a través del ist-
mo temporal, aparece una afasia fluida con una produccién neologstica y
defectos en la comprensién, tanto de palabras como de oraciones;

6) si el dano es lateral al putamen (corteza insular, cipsula externa, claustro y
capsula extrema), el defecto en el lenguaje se caracteriza por la presencia de
parafasias fonolégicas que se incrementan durante la repeticién, de igual
manera que en la afasia de conduccién. En consecuencia, las parafasias fono-
légicas en las afasias subcorticales dependen de la extension lateral de la
lesion en la sustancia blanca subyacente al 16bulo parietal, a la cisura de
Rolando y a la capsula extrema.

Por lo anterior, en caso de patologia subcortical es posible detectar varias alte-
raciones en el lenguaje y el habla. A veces, éstas se semejan mas a una afasia agra-
matica no fluida; otras, a un trastorno fluido parafisico del lenguaje. Es importante
tener presente que la patologia puramente subcortical s6lo produce defectos articu-
latorios, hipofonia y disprosodia, pero no afasia. La dificultad para hallar palabras es
el trastorno mas frecuente de naturaleza puramente lingiiistica, pero seria dificil
afirmar que esta dificultad es por si sola un trastorno afasico. El paciente con lesio-
nes subcorticales importantes suele presentar un comportamiento lentificado y apa-
rentes cambios cognoscitivos extensos. Si la actividad cognoscitiva esta lentificada,
puede haber dificultades para hallar palabras.

Los diferentes tipos de trastornos propuestos por Alexander y colaboradores
incluyen con frecuencia una extension cortical, y por lo tanto deberian interpretarse
como alteraciones del habla y el lenguaje cortico-subcorticales. Las afasias puramen-
te subcorticales requieren lesiones extensas que incluyen el nicleo estriado, la regién
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posteromedial de la porcién anterior de la capsula interna y de la sustancia blanca
anterior superior paraventricular (trastorno estriato-capsular tipo 4). Se cree que un
dafo tan extenso interrumpe muchas vias corticales involucradas en el lenguaje.

Estos tipos de afasia cértico-subcortical descritos por Alexander y colaborado-
res podrian asimilarse a ciertas afasias corticales, de acuerdo con la extensién del
dafo. La afasia cortical-subcortical tipo 3 corresponderia a una afasia extrasilviana
motora tipo II (sindrome del 4rea motora suplementaria) con extension subcortical,
mientras que la afasia cértico-subcortical tipo 5 corresponderia a una afasia fluida de
tipo Wernicke con una extensién subcortical; y la afasia cértico-subcortical tipo 6 a
una afasia de conduccién (compromiso de la corteza insular) con una extensién sub-
cortical. El trastorno subcortical tipo 1 es apenas una alteracién en el habla y no en
el lenguaje correspondiente a la disartria del cuadrilitero de Marie, en ocasiones
asociada con indicios de una afasia de Broca. Finalmente, el tipo 2 tampoco es una
afasia sino una disartria, y corresponderia mejor a una afemia (Schiff ef al., 1983).

En resumen, ademads de los defectos evidentes en el habla, es posible observar
algunas anormalidades en el lenguaje por lesiones estriato-capsulares. Sin embargo,
en tales casos, ademaés del dafno subcortical suele haber una extension cortical. Para
que haya una afasia puramente subcortical se requiere un compromiso extenso de la
region estriato-capsular.

ENFERMEDAD DE HUNTINGTON Y ENFERMEDAD DE PARKINSON

Ademas de los trastornos en el habla, los pacientes con procesos degenerativos en
los ganglios basales también presentan anormalidades en el lenguaje. Quienes tie-
nen enfermedad de Huntington presentan producciones verbales cortas, una canti-
dad menor de construcciones gramaticales elaboradas y un gran ntimero de frases
simples (Murray, 2000). Los pacientes con enfermedad de Huntington también tie-
nen producciones més cortas y sinticticamente mas sencillas que los pacientes con
enfermedad de Parkinson. La diferencia mas importante entre estos tltimos y las
personas normales es la menor proporcién de oraciones gramaticales.

AFASIA TALAMICA

Durante muchos afos se ha discutido el posible papel del talamo izquierdo en la afa-
sia. Numerosos estudios indican la existencia de anormalidades en el lenguaje en
caso de dafio taldmico izquierdo, en especial del nicleo pulvinar izquierdo. Sin embar-
go, otros informes insisten en que la patologia taldmica no produce afasia. Aunque
las auténticas alteraciones en el lenguaje por dafio talimico no parecen ser frecuen-
tes, los informes de casos positivos mantienen viva la polémica. Por lo comun, las
hemorragias taldmicas producen un cuadro clinico de hemiplejia, pérdida hemisenso-
rial, defectos en el campo visual derecho, alteraciones en el nivel de conciencia e
incluso coma. El posible trastorno en el lenguaje incluye mutismo o semimutismo y
en ocasiones una jerga parafisica. La anomia puede ser grave, pero se conserva en
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parte la compresién y el lenguaje repetitivo es bueno. Hay alexia y agrafia, pero no
en grado tan grave como en casos de afasias fluentes o alexia sin agrafia. Los cam-
bios en el lenguaje tienden a ser transitorios. La recuperacién se presenta en un lapso
de dias o semanas. La recuperacién de la paresia puede ser también rapida, pero las
pérdidas hemisensoriales resultan méas persistentes.

Se ha propuesto que la patologia talamica produce un cuadro clinico agudo y
catastroéfico, con hemiplejia, perdida hemisensorial y alteraciones en el nivel de con-
ciencia (Benabdeljlil ef al., 2001). El mutismo representa la anormalidad inicial en el
lenguaje, el cual evoluciona hacia un lenguaje parafisico y abundante pero hipoféni-
co. Con frecuencia, la anomia es grave. Aunque la afasia talamica tiene ciertas simili-
tudes con otras afasias fluentes, los pacientes con afasias talimicas muestran una
disminucién en la comprensién. Cuando el paciente trata de repetir algo, su lenguaje
es superior al lenguaje conversacional.

Aunque los casos de afasias (o cuasi-afasias) talimicas no se ajustan a un cuadro
especifico, algunos autores han sefialado sus similitudes con la afasia sensorial extrasil-
viana. Este patrén de alteracién podria resumirse en los siguientes puntos: 1) reduccién
en el lenguaje espontaneo; 2) dificultades para hallar palabras; 3) parafasias verbales;
4) repeticién conservada y 5) comprension un tanto deficiente (Basso et al., 1987).

Aunque su etiologia mas frecuente es la hemorragia talamica, se sabe de casos
de accidentes isquémicos con caracteristicas similares. Algunos autores recalcan
que las alteraciones del lenguaje en caso de dafio taldmico se presentan sélo cuando
hay desactivacion cortical, y por ende el trastorno en el lenguaje no es un resultado
del dano talamico per se sino de la desactivacion cortical asociada con la desconexion
talamo-cortical. El niicleo pulvinar presenta proyecciones corticales extensas, sobre
todo hacia el 16bulo parietal, pero también hacia el temporal, y la afasia taldmica es
como un trastorno en el lenguaje, producto de una lesién parieto-temporal. M4s atin,
las lesiones taldmicas suelen asociarse con trastornos de atencién y cognoscitivos,
superpuestos a los defectos puramente lingiiisticos.

Alexander y Benson (1991) proponen distinguir diferentes tipos de trastornes
en el lenguaje por dano talamico:

a) los que por lesiones en el drea tdlamica paramedial, incluidos los nicleos dor-
somedial y centromedia y la lamina intramedular, se asocian con defectos de
atencién y de memoria, mientras que los defectos en el lenguaje se limitan a
cierta anomia, atribuible a la inatencién.

b) los que por lesiones en el tdlamo anteromedial se relacionan con defectos
especificos en el lenguaje; cuando las lesiones incluyen los nticleos anterior,
ventroanterior, dorso lateral, ventrolateral y anterior dorsomedial, el perfil
afasico se semeja a una afasia extrasilviana mixta o sensorial. El lenguaje es
gramatical pero escaso, con ecolalia, buena repeticién y comprension altera-
da. La alexia, la agrafia y la anomia suelen ser severas.
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¢) los que por lesiones a lo largo del talamo lateral pueden asociarse con déficit
en el lenguaje. Con frecuencia se observa una leve anomia, y en ocasiones hay
una afasia severa. Estas lesiones incluyen el globus pallidus, la regién poste-
rior de la capsula interna y a veces, el nicleo talmico reticular. Es comtn
encontrar hemiparesia, pérdida hemisensorial y defectos del campo visual.

También se han presentado otras propuestas de clasificacién. Por ejemplo,
Crosson (1999) sugirié que los trastornos del lenguaje por lesiones del tdlamo podrian
clasificarse en tres subtipos: a) mediales (4rea taldimica paramedial, incluyendo los
nucleos dorsomedial y centromediano), b) anteriores (nicleo anterolateral izquier-
do), v ¢) laterales (tdlamo lateral izquierdo). Se sugiere que los niicleos y sistema
talamicos participan en multiples procesos que de manera directa o indirecta apoyan
las funciones lingiiisticas corticales: procesos léxico-semanticos, memoria de traba-
jo, procesamiento visual durante la lectura y denominacion.

En resumen, es razonable suponer que el dafio taldmico izquierda puede produ-
cir algunos defectos en el lenguaje, y por lo tanto es posible hallar un sindrome aféa-
sico taldmico. Cualquiera que sea su interpretacion, se puede creer que las
hemorragias (o isquemias) taldmicas izquierdas suelen asociarse con anormalidades
en el lenguaje, y que éstas tienen ciertas caracteristicas distintivas y merecen una
consideracién especial. Podria ser que el tilamo izquierdo organizara las redes cor-
ticales que participan en el procesamiento lingiiistico (Metz-Lutz et al., 2000).

» PARTICIPACION DE LA iNSULA EN EL LENGUAJE

Durante el siglo XIX se consider6 que la insula participaba en los procesos verbales.
De hecho, el primer caso de afasia de conduccién descrito por Wernicke se referia a
un paciente con una lesién insular. Sin embargo, cuando Déjerine (1914) propuso el
concepto de “drea del lenguaje” se referia a la parte posterior inferior de la tercera
circunvolucién frontal y a la zona circundante, incluyendo la parte inferior de la
segunda circunvolucién frontal probablemente extendiéndose hasta la insula, la par-
te posterior de la primera y la segunda circunvoluciones temporales, asi como la cir-
cunvolucién angular. El concepto fue aceptado por los autores posteriores, que
incorporaron algunas modificaciones menores. Como resultado de ello, la insula
paso al olvido como un 4rea involucrada en el lenguaje.

Con el desarrollo de la TAC se realizaron numerosas investigaciones para esta-
blecer correlaciones clinico-anatémicas entre trastornos del lenguaje y patologia
cerebral (Ardila et al., 1989; Kertesz, 1983). Con frecuencia, se encontré que la insu-
la estaba comprometida en distintos sindromes afésicos, lo cual llevé a replantear su
posible participacién en los procesos verbales (Ardila ef al. 1997; Ardila, 1999). La
insula anterior podria participar en la afasia de Broca, la insula media en la afasia de
conduccién y la insula posterior en la afasia de Wernicke; es decir, la insula seria un
drea basica en los procesos verbales. A menudo se encontraba una patologia insular
en los sindromes afdsicos perisilvianos. Dronkers (1996) mostré6 con claridad que la
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apraxia del habla —uno de los dos componentes basicos de la afasia de Broca— se
relacionaba en forma inequivoca con una patologia insular: si habia una lesién en la
insula anterior, el paciente presentaba apraxia del habla; si no la habia, tampoco se
observaba apraxia del habla. Con estas observaciones re-surgi6 el interés en la insu-
la, y hoy parece evidente que el drea cortical del lenguaje se extiende hasta la insula.

» TRASTORNOS DEL LENGUAJE DE ORIGEN CEREBELOSO

Se propuso que el cerebelo contribuye al procesamiento cognitivo, en especial al proce-
samiento del lenguaje (Leiner et al., 1991, 1993). El cerebelo tiene conexiones anatémi-
cas con la corteza cerebral, que pueden afectar la funcién lingiiistica. El area cerebelosa
neodentada proyecta a través del tdlamo a los 16bulos frontales, sobre todo a la corteza pre-
frontal y al 4rea de Broca. Dichos 16bulos se conectan con el drea neodentada por diferen-
tes vias. Este circuito cerebeloso frontal puede afectar el procesamiento cognoscitivo, en
particular las funciones lingiiisticas. El dafio cerebeloso se ha asociado con trastornos en
la gramatica y la fluidez verbal (Akshoomoff et al., 1992; Silveri ef al., 1994).

Abe et al. (1997) seleccionaron a 15 pacientes con afasia de Broca crénica. Con ima-
genes de SPECT, los dividieron en dos grupos: con (grupo 1) y sin (grupo 2) diasquisis
cerebelosa cruzada. Luego se compararon las habilidades lingiiisticas de ambos grupos;
los del grupo 1 mostraron los sintomas clasicos de la afasia de Broca, en tanto que los
pacientes del grupo 2 presentaron dificultades para hallar palabras. Los pacientes con
diasquisis cerebelosa cruzada tenian infartos que incluian la parte inferior de la circun-
volucion frontal, no asi los pacientes sin diasquisis cerebelosa cruzada, lo cual sugiere
que esta regioén puede tener conexiones anatémicas y funcionales con el cerebelo.

Schatz et al., (1998) observaron lentificaciéon en el procesamiento cognoscitivo,
sobre todo en el procesamiento del lenguaje, asociado con patologia cerebelosa.
Hubrich-Ungureanu et al., (2002) utilizaron imagenes de resonancia magnética en un
sujeto diestro y en otro zurdo. Luego de realizar en forma silenciosa una tarea de flui-
dez verbal se detectaron las regiones activadas. En el paciente diestro hallaron una
activacion de la corteza fronto-parieto-temporal izquierda y en el hemisferio cerebelo-
so derecho; en el zurdo, la activacion se llevé a cabo en la corteza fronto-parieto-tem-
poral derecha y en el hemisferio cerebeloso izquierdo. Con estos resultados, los
autores demostraron que la activacién cerebelosa es contralateral a la activacion de la
corteza frontal, incluso en diferentes condiciones de dominancia para el lenguaje.

Wollmann et al., (2002) analizaron los defectos cognoscitivos en un grupo de
pacientes con ataxia de Friedreich. El examen neuropsicolégico mostré una reduc-
ci6n en el volumen verbal, defectos en la fluidez verbal, trastornos en la adquisicién
y consolidacién de informacién verbal, de interferencia proactiva y alteraciones en
tareas visoperceptuales y visoconstruccionales.

Esta serie de investigaciones apoya la hip6tesis de que el cerebelo tiene cone-
xiones anatomicas con la corteza cerebral, en especial el 16bulo frontal, que pueden
afectar la funcién lingiiistica.
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A menudo, los trastornos en el lenguaje oral (afasias) se asocian con defectos en la
habilidad para leer (alexias), escribir (agrafia) y hacer calculos numéricos (acalcu-
lias). En este capitulo se examinaran los defectos en la lectura y su relacién con las
lesiones cerebrales.

Alexia se refiere a una alteracion en la lectura, y puede definirse con una pérdi-
da parcial o total de la capacidad para leer por efecto de una lesion cerebral (Benson
y Ardila, 1996). Por tanto, es un defecto adquirido. Por el contrario, la dislexia se defi-
ne como “un trastorno que se manifiesta en una dificultad para aprender a leer, aun-
que haya una instruccién previa, inteligencia normal, y un medio sociocultural
adecuado; la dislexia es, entonces un defecto cognoscitivo fundamental, con fre-
cuencia de origen constitucional" (Federacién Mundial de Neurologia, 1968;
Critchley, 1985). La dislexia representa entonces un problema especifico en el apren-
dizaje. Por alexia literal se entiende una dificultad relativa para leer (denominar) las
letras del alfabeto, originalmente conocida como ceguera a las letras. La alexia ver-
bal es la imposibilidad de leer palabras (en voz alta y para su comprensién) y origi-
nalmente se le conocié como ceguera a las palabras.

Durante los tltimos afos se ha hecho relativamente frecuente utilizar la distin-
cion entre dislexia adquirida y dislexia de desarrollo. Esto ha sido particularmente
evidente en los enfoques psicolingiiisticos de las alexias. El término dislexia (impli-
citamente, de desarrollo) ha tendido a predominar dentro de esta aproximacién. En
este capitulo sin embargo, se utilizara la terminologia més frecuente en afasiologia,
segtn las definiciones presentadas en los dos parrafos anteriores.

» DESARROLLO HISTORICO

Los primeros informes sobre casos de alexia son muy anteriores a la época de Broca.
Sin embargo, la época mas importante en el estudio de este trastorno data de los
afios 1891 y 1892, cuando Dejerine da a conocer dos casos de alexia: en 1891 el de
un paciente que sufri6 un accidente vascular y se vio incapacitado para leer. Ademas
de su alexia, el sujeto perdi6 la facultad de escribir, aunque no olvidé su firma. Los
defectos afisicos asociados evolucionaron con rapidez, pero el paciente permaneci
aléxico hasta su muerte, varios afos mas tarde. En el examen postmortem se hall6 un
antiguo infarto que comprometia la corteza de la circunvolucién angular izquierda y
se extendia subcorticalmente hasta el ventriculo lateral. Dejerine consideré que la des-
truccién de la circunvolucién angular era responsable de su analfabetismo adquirido.

Un afio después, Dejerine describi6 el caso de un paciente que stbitamente perdi6
la capacidad para leer, sin que se alterara el lenguaje oral. A diferencia del primer
paciente, éste podia leer algunas letras y escribia sin dificultad; ademas, presentaba
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una hemianopsia homdénima derecha. Mas tarde, sufrié un nuevo accidente vascular y
falleci6 10 dias después. En el examen postmortem se hallaron dos infartos claramen-
te diferenciables en el hemisferio izquierdo, uno de los cuales comprometia la regién
angular y en apariencia habia ocurrido recientemente. El segundo comprometia la
regién media e inferior del 16bulo occipital izquierdo e incluia el esplenio del cuerpo
calloso. Dejerine indic6 que el primer infarto habia destruido la conexiones visuales a
la corteza visual izquierda, produciendo una hemianopsia homénima derecha; y que la
lesion del cuerpo calloso habia separado las areas visuales del hemisferio derecho sano
de las areas del lenguaje del hemisferio izquierdo, también conservadas. Por ello, el
paciente habia mostrado incapacidad para interpretar simbolos lingiiisticos, sin que
hubiese defectos en su lenguaje oral. Varios casos similares fueron publicados duran-
te los afos siguientes. Desde entonces se acepta la existencia de dos tipos bésicos de
alexia: la alexia con agrafia, asociada con dafio parietal posterior izquierdo, y la alexia
sin agrafia, producto de lesiones en el 16bulo occipital izquierdo.

Desde tiempo atras se sabe que los pacientes con afasia de Broca presentan gra-
ves defectos en la lectura, lo cual ha llevado a proponer una tercera variedad deno-
minada alexia frontal (Benson, 1977). Se cree también que las dificultades de tipo
espacial en la lectura pueden ser tan importantes en caso de lesiones del hemisferio
derecho, que bien merecen ser consideradas como un cuarto tipo de alexia, la alexia
espacial (Ardila y Rosselli, 1994; Hécaen y Albert, 1978).

En la década de 1970 y sobre todo en la de 1980 surgié un nuevo enfoque en el
andlisis de las alexias. Los investigadores comenzaron a interesarse en la naturale-

za de los defectos cognoscitivos
CuADRO 5.1.  Clasificacion de las alexias (Adaptado de Y lingiiisticos, .reSponsableS de
Benson y Ardila, 1996) los problemas vinculados a la lec-
tura (Beauvois y Dérouesné,

] ; - 1979, 1981; Coltheart, 1980;
CLASIFICACION CLASICA (BASADA ANATOMICAMENTE)  ~ 1i1 oot o0 1 1083: Friedman

Alexia central (alexia parieto-temporal)

Alexia posterior (alexia occipital) 1988; Friedman y Albert, 1985;
Alexia anterior (alexia frontal) Marshall y Newcombe, 1973;
Alexia espacial (alexia del hemisferio derecho) Patterson, 1978; Patterson y Kay,
Otrisle‘;(ai;fg?;sfsa‘ie el 1982; Shallice y Warrington,
Hemialexia 1980; Shall}ce e{ al., 1983?. Sin
Algunas formas especiales de alexia embargo, el interés en este tipo de
CLASIFICACION PSICOLINGUISTICA casos pas6 de los correlatos anato-
Alexias centrales micos de los trastornos adquiridos
Alexia superficial en lalectura a los mecanismos fun-
Alexia fonologica cionales responsables de las ale-

Alexia profunda xias o dislexias adquiridas, como
Alexias periféricas

Lectura letra por letra usualmente se designan dentro
Alexia por negligencia de este enfoque. En el terreno de
Alexia atencional las alexias, hoy en dia es posible
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hacer una distincién entre los enfoques neurolégicos o cldsicos (o anatémicamente
basados), por una parte, y los enfoques cognoscitivos y psicolingiiisticos, por la otra.
En los primeros se destacan las correlaciones clinico-anatémicas y la sintomatologia
clinica del paciente aléxico; en los segundos, la arquitectura funcional del proceso de
lectura y los niveles en los cuales puede situarse el defecto en la lectura.

El cuadro 5.1 presenta las dos clasificaciones de las alexias. Inicialmente, se exa-
minarén las formas clésicas de alexia o clasificaciones neurolégicas —sindromes alé-
xicos basados anatémicamente—. Después, se consideraran las aproximaciones
psicolingiiisticas y cognoscitivas a los trastornos adquiridos en la lectura.

» SINDROMES ALEXICOS CLASICOS

Dentro de esta aproximacion, es posible distinguir cuatro formas basicas de alexia:
alexia parieto-temporal, alexia occipital, alexia frontal y también espacial (asociada
con lesiones del hemisferio derecho). Se examinara cada una de ellas.

ALEXIA PARIETO-TEMPORAL

Este trastorno se conoce también como alexia con agrafia, alexia central, alexia aso-
ciativa, alexia secundaria, o alexia afdsica. Se caracteriza sobre todo, por la presen-
cia simultanea de alexia y agrafia. Hay problemas evidentes, tanto para leer en voz
alta como para leer en silencio. Asimismo, el paciente es incapaz de reconocer las
palabras deletreadas en voz alta, lo cual implica una alteracién en el conocimiento de
los cédigos del lenguaje escrito.

El defecto en la escritura es igual de grave. Aunque el sujeto llegue a escribir
algunas letras o combinaciones de letras, no podra formar palabras. La escritura por
copia serd muy superior a la escritura al dictado. Igualmente, el paciente sera inca-
paz de cambiar el tipo de letras (mayusculas, mintsculas, cursivas, de molde). Esta
forma de alexia representa, en otras palabras, un verdadero analfabetismo adquirido.
De igual manera, la escritura y la lectura de nimeros estan alteradas de manera
equivalente. Por lo tanto, estos pacientes presentaran una acalculia aléxica y agrafi-
ca. También pueden mostrar dificultades para leer otros sistemas simbdélicos, como
las notas musicales y las férmulas quimicas.

El examen neuroldgico puede ser normal. Algunas veces puede hallarse alguna
hemiparesia transitoria. Con frecuencia hay pérdida sensorial del hemicuerpo dere-
cho, y una cuadrantanopsia inferior derecha. El lenguaje del paciente puede presen-
tar sintomas de una afasia fluente, con parafasias, defectos en la comprensién,
dificultades en la repeticién y anomia. A menudo, esto se asocia con uno o varios sig-
nos del sindrome de Gerstmann.

Numerosos estudios confirman que la alexia con agrafia se relaciona con lesiones
de la circunvolucién angular izquierda y de las 4reas adyacentes, como inicialmente
propuso Dejerine. La extension de la patologia a las regiones circundantes puede
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acompanarse de varios hallazgos asociados. Diversas etiologias pueden producir el
sindrome de alexia sin agrafia, y la mas comtn podria ser la oclusién de la rama angu-
lar de la arteria cerebral media izquierda. Es frecuente también hallarla como con-
secuencia de heridas trauméticas y tumores cerebrales. A pesar de que representa
un sindrome bastante comin, es posible hallarla en combinacién con defectos lin-
giiisticos més severos, como una afasia de tipo Wernicke o extrasilviana sensorial,
ademds de apraxia y acalculia.

ALEXIA OCCIPITAL

Se le ha llamado también alexia sin agrafia, ceguera a las palabras, alexia posterior,
alexia agnosica, alexia pura o lectura letra por letra. Por definicién, hay trastornos en
la lectura pero se conserva la habilidad para escribir. Ello supone que existen siste-
mas y mecanismos diferentes para la lectura y la escritura. El paciente con alexia
puede escribir, pero no leer lo que escribe. Casi todos los pacientes pueden recono-
cer algunas palabras comunes, como su propio nombre, el nombre de su pais y otros
vocablos familiares a ellos. Asimismo, pueden leer todas o la mayoria de las letras
del alfabeto; es probable que, al leer las letras que forman una palabra, consigan des-
cifrar toda la palabra. Igualmente, reconocen facilmente las letras escritas sobre la
palma de su mano y cambian sin dificultad el tipo de letra (maytscula, mindscula, etc.).
Estos sujetos padecen una alexia verbal severa, pero sélo una leve alexia literal.

Las paralexias morfologicas se observan con frecuencia en sus intentos por leer
palabras, pues reconocen las primeras letras y de ahi deducen el resto (por ejemplo,
peinilla —» peinado). Invariablemente los morfemas iniciales se leen mejor que los
finales. El sujeto no puede leer nimeros compuestos por varios digitos, y hace una
lectura parcial de la mitad izquierda (asi, al tratar de leer 4728 lee 47), trastorno que
se asocia con una acalculia aléxica.

Cuando el examinador deletrea la palabra en voz alta, el paciente la reconoce,
con facilidad, lo cual contrasta con los casos de alexia parieto-temporal. Es comiin
que el paciente intente realizar una lectura literal (como mesa —» m, ¢, s, a) con la
idea de descubrir la palabra escrita, y que trate de seguir la palabra con su dedo para
facilitarse el seguimiento de las letras. En tal caso, el deletreo en voz alta es ade-
cuado, y esto indica que el paciente no ha olvidado los cédigos escritos del lenguaje,
pero es incapaz de reconocerlos en su presentacién visual. Podria, en consecuencia,
considerarse como una agnosia visual para la lectura (alexia agnésica).

Aunque la agrafia no es evidente, durante la escritura pueden observarse even-
tuales omisiones y sustituciones de rasgos y letras, y ocasionales, errores en la
escritura de letras, sobre todo de letras complejas. Sin embargo, no es raro que los
pacientes escriban parrafos largos o cartas personales, después de lo cual no puedan
leer lo que han escrito. La escritura espontanea es siempre superior a la escritura
por copia, lo cual constituye un rasgo distintivo de este tipo de alexia.

La gran mayoria de los pacientes presentan una hemianopsia homénima derecha.
Los casos en que no hay hemianopsia se observan en tumores cerebrales, menin-
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giomas o gliomas. Por el contrario, en casos de etiologia vascular (en general, oclu-
sién de la arteria cerebral posterior izquierda) también hay hemianopsia. Ademas de
su defecto en el campo visual, estos pacientes tienen problemas para realizar movi-
mientos oculares hacia la derecha (requeridos para leer en las lenguas occidentales)
y por lo tanto, no pueden hacer una exploracién visual adecuada de la palabra escri-
ta. Algunos investigadores suponen que este defecto (parélisis lateral de la mirada)
es responsable de este tipo de alexia; la alexia sin agrafia seria entonces una forma
de simultagnosia o agnosia simultianea (Luria, 1980).

El dafio cerebral se ubica en torno a la regién occipital medial inferior, afectando
casi siempre la circunvoluciéon fusiforme y lingual, asi como el segmento posterior
de la via geniculo-calcarina. Es posible que el esplenio del cuerpo calloso se encuen-
tre también afectado. La anomia al color y la hemiacromatopsia pueden incluirse en
el sindrome, lo cual depende de que la lesién se extienda hasta la unién de la cir-
cunvolucién lingual y parahipocampica.

El lenguaje del paciente puede ser normal o casi, pero si presenta alexia occipi-
tal tiene serias dificultades para denominar colores. No todos los pacientes con ale-
xia sin agrafia tienen problemas para nombrar colores, pero casi 70% de ellos los
presentan. Muchos pacientes con este tipo de alexia tienen defectos anémicos leves
comparados con los de otras categorias, e incluso menores que los hallados para
denominar colores, pero de todas formas son evidentes.

ALEXIA FRONTAL

Desde tiempo atras se sabe que los pacientes con afasia de Broca presentan defec-
tos muy graves en la lectura. Hay una serie de rasgos distintivos en la alexia combi-
nada con la afasia de Broca, que pueden constituir un tercer tipo de alexia (Benson,
1977). Aunque la mayoria de los sujetos con afasia de Broca comprenden de algin
modo el material escrito, en general éste se limita a palabras aisladas, por lo comin
nombres. Si el significado de las palabras depende de su posicién en la frase, la com-
prension se dificulta. En contraste con la alexia occipital, los pacientes pueden leer
algunas palabras, pero no leer las letras que componen las palabras (alexia literal).
Asi, el paciente con afasia de Broca presenta una alexia literal severa y una alexia
verbal moderada; presenta ademés errores morfolégicos durante la lectura.Puede
reconocer algunas palabras deletreadas en voz alta, pero usualmente se equivoca.

Esta alexia se acompania de agrafia, pues las letras son deformes y hay errores en
el deletreo. El paciente puede copiar algunas palabras, pero su elaboracién es particu-
larmente pobre, e incluso en este caso, tiende a omitir letras y elementos gramaticales.

Entre los defectos asociados se incluye una afasia no fluente de tipo Broca. Sin
embargo, es comin que la comprensién del lenguaje oral sea superior a la del lengua-
je escrito. También aparece una hemiparesia en grado variable y, con frecuencia, cier-
ta pérdida de sensibilidad cortical. En la afasia de Broca, la alexia puede representar un
defecto residual mas importante aun que las limitaciones en el lenguaje oral.
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ALEXIA ESPACIAL

A pesar de que la alexia esta relacionada con lesiones del hemisferio izquierdo, las
alteraciones de la lectura en caso de dafo en el hemisferio derecho pueden ser lo
suficientemente notables para que se les considere como un tipo especial de alexia
(Ardila y Rosselli, 1988, 1994; Gloning et al., 1955; Hécaen y Albert, 1978). Leer no
s6lo es una tarea lingiiistica (decodificar el lenguaje), sino también una funcién espa-
cial. En lesiones del hemisferio izquierdo la lectura como tarea lingiiistica sufre alte-
raciones, y en lesiones del hemisferio opuesto se altera como tarea espacial. Leer
no sélo implica reconocer un sistema de simbolos (las letras), sino también su inte-
gracioén en un conjunto de elementos significativos (las palabras). Existe una distri-
bucién espacial también significativa en la lectura: es decir, se lee siguiendo una
secuencia de izquierda a derecha, las letras estdn separadas por espacios, y las pala-
bras por espacios aiin mayores. Cada vez que se lee una linea hay que descender a
la de abajo y comenzar por el extremo izquierdo.

En 1972 Hécaen encontro6 una alexia espacial en 23.4% de 146 pacientes con
lesiones en el hemisferio derecho; segiin él, la alexia espacial se caracteriza por
a) una incapacidad para fijar la mirada en una palabra o un texto y para desplazar-
se de una linea a otra, y b) negligencia del lado izquierdo del texto. Kinsbourne y
Warrington (1962) estudiaron a seis pacientes diestros con lesiones en el hemis-
ferio derecho, que mostraban negligencia durante la lectura. Tres de ellos pre-
sentaban una hemianopsia homénima izquierda, y sus errores por negligencia
consistieron en remplazar por otras las letras iniciales de las palabras. Por lo
comin, la alexia espacial se asocia con agrafia espacial, acalculia espacial y otros
trastornos similares (Ardila y Rosselli, 1994; Hécaen, 1972; Hécaen y Marcie,
1974).

En una muestra de 21 pacientes con lesiones en el hemisferio derecho, Ardila y
Rosselli (1994) observaron que todos ellos tenian errores en la lectura de textos y
dos terceras partes en la lectura de palabras y frases. Las fallas en la lectura de tex-
tos fueron evidentes en el seguimiento de lineas y en la exploracién completa del
lado izquierdo del texto. Con frecuencia, los pacientes debian seguir las lineas con
un dedo para no perderse, y a veces unian en una frase palabras pertenecientes a dos
lineas diferentes. Habia quienes senalaban que “las palabras se me van cuando
intento leerlas”.

La alexia espacial se observa en caso de lesiones retro-rolandicas del hemisfe-
rio derecho; en cuanto a las lesiones pre-rolandicas, éstas no suelen ser tan eviden-
tes aunque se observan también dificultades espaciales en la lectura.

La negligencia hemiespacial es el principal factor responsable de los problemas
de lectura en pacientes con lesiones del hemisferio derecho. En general, se lee en
forma correcta el morfema final de la palabra (como “recreacién” —» “creacién”),
partiendo la palabra no por la mitad sino en unidades significativas. Las palabras tien-
den a completarse y en consecuencia el paciente confabula con su mitad izquierda
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(como papel — pincel). En ocasiones se fragmentaba cada palabra de una frase, pero
ésta se completa (asi, “el nifio llora” se lee como “el bano de la cara”; el sujeto sélo
lee “el no ra” y completa el resto de la oracién). Las seudopalabras adquieren un
carécter significativo y el paciente confabula con su mitad izquierda (por ejemplo,
“tar” — “mar”). Es particularmente dificil interpretar el valor de los espacios entre
las letras y las palabras. La casa con drboles se puede leer como laca saco narboles. A
menudo, las dificultades en la comprensién de textos se derivan de la inadecuada
separacién de las palabras. Existe ademds un impedimento para reconocer los sig-
nos de puntacién y seguir el ritmo que marcan, de manera que el paciente no se
detiene en los puntos, no hace pausas en las comas, ni cambia la prosodia en los sig-
nos de interrogacion. Asi, la lectura se hace mondtona y caédtica.

Algunas veces hay omisiones y adiciones de rasgos en la lectura de letras, y de
letras en las palabras, sobre todo en la mitad izquierda del texto, lo cual lleva a la apa-
ricién de paralexias literales. Esto es evidente en relacién con la m y la #. El cuadro
5.2 presenta un resumen de los defectos en la lectura en pacientes con lesiones del
hemisferio derecho.

CuAabrO 5.2. Alexia espacial. Ejemplos de algunos tipos de errores observados durante la lectura
(Adaptado de Ardila y Rosselli, 1994)

ERRORES EN LA LECTURA DE LETRAS, SiLABAS Y PALABRAS

1) Errores en la lectura de letras
h—> nn—> uk—> x

2) Sustituciones literales
fama —>» cama

3) Sustituciones de silabas y seudopalabras por palabras
tas —» das

4) Adiciones de letras
dentro —> adentro

5) Omisiones de letras
plazo —> lazo

6) Negligencia hemiespacial en la lectura de palabras
soldado —> dado

7) Confabulacion en palabras
tiene—» contiene

8) Division de palabras
convertir —» con vertir

ERRORES EN LA LECTURA DE ORACIONES Y TEXTOS

1) Negligencia hemiespacial en oraciones
El hombre camina por la calle —> camina por la calle

(Continua)
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2) Sustituciones de palabras
Las personas se reunen en el parque —» Las personas se sientan en el parque

3) Adiciones de palabras
La cantina es de Juan — La cantina es de don Juan
4) Omisiones de palabras
Las personas se reunen en el parque —» Las personas en el parque
5) Confabulacion en oraciones
Las personas se reunen en el parque —» Yo estuve en el parque
6) Agrupamiento
con tener —» contener

Segiin Ardila y Rosselli (1994), 1a alexia espacial se caracteriza por:

* algunas dificultades en el reconocimiento espacial de las letras;

* negligencia hemiespacial en el lado izquierdo; durante la lectura, la negli-
gencia no se limita a las palabras ubicadas en el al lado izquierdo del texto; los
conceptos “derecha” e “izquierda” dependen del segmento especifico que el
sujeto intenta leer;

* cierta tendencia a “completar” el sentido de las palabras y las frases, pues las
silabas y las seudopalabras se vuelven significativas; las adiciones y sustitu-
ciones de letras y palabras confieren significado al material escrito; la negli-
gencia hemiespacial izquierda puede asociarse con cierta confabulaciéon de
letras y palabras;

* la incapacidad para seguir los renglones durante la lectura de textos y para
explorar en orden la distribucién espacial del material escrito; asi, las letras
y silabas se saltan durante la lectura; las palabras de diferentes renglones se
juntan en una sola frase; no se respeta la puntuacién, y la lectura se vuelve
un caos, y

* el agrupamiento y fragmentacién de las palabras, quiza como resultado de la
incapacidad para interpretar correctamente el valor relativo de los espacios
entre letras (los espacios simples separan las letras pertenecientes a una
misma palabra; los espacios dobles separan las palabras).

Ademas de las dificultades espaciales durante la lectura, los pacientes presentan
defectos visoespaciales, que incluyen la escritura (agrafia espacial) el calculo (acal-
culia espacial), y las habilidades construccionales (apraxia construccional); también
puede presentar agnosia topografica y/o prosopagnosia.

El cuadro 5.3 presenta un resumen de las caracteristicas de las cuatro formas
potenciales de alexia.
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Cuabro 5.3. Caracteristicas principales de las cuatro formas clasicas de alexia (Adaptado de Benson
y Ardila, 1996)

PARIETO- OCCIPITAL FRONTAL ESPACIAL
TEMPORAL
LENGUAJE ESCRITO
1) Lectura alexia total alexia verbal alexia literal  alexia espacial
2) Escritura agrafia grave agrafia minima agrafia grave agrafia espacial
3) Copia deficiente deficiente pobre, torpe negligencia
4) Denominacion de letras anomia para letras  normal pobre conservada
5) Comprension de palabras deficiente buena pobre buena
deletreadas
6) Deletrear en voz alta deficiente buena pobre buena
HALLAZGOS ASOCIADOS
1) Lenguaje fluido normal afasia normal
leve anomia no fluida
2) Motor paresia leve normal hemiparesia hemiparesia
derecha izquierda
3) Sensorial frecuente pérdida  normal algunas veces frecuentemente
hemisensorial
4) Campos visuales pueden o no existir hemianopsia normal frecuentemente
defectos derecha hemianopsia
izquierda
5) Sindrome de Gerstmann  frecuente ausente ausente ausente

» OTRAS VARIEDADES DE ALEXIA

ALEXIAS AFASICAS

En general, los pacientes afasicos pueden presentar dificultades en la lectura, como
resultado de su defecto lingiiistico. Si el dafio se extiende al 16bulo parietal, mostra-
ran una alexia central (parieto-temporal), y si se extiende al 16bulo occipital, segu-
ramente tendrdn errores en la denominacién por confrontacién visual y, en
ocasiones, cierta alexia posterior (occipital). Sin embargo, quienes padecen afasia de
Wernicke no sélo tienen fallas evidentes en la comprensién del lenguaje escrito, sino
que también muestran omisiones y adiciones de letras, e incluso una lectura neolo-
gistica. Hay quienes hacen una lectura literal (por ejempo, “casa” —» ¢, @, s, a).
Parear figuras y palabras escritas es una tarea sumamente complicada para estos
pacientes, y seguir 6rdenes verbales escritas les puede resultar imposible, sobre
todo cuando éstas son complicadas. Sin embargo, si el trastorno afisico se limita a la
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discriminacién fonoldgica (sordera a las palabras), no se esperan defectos importan-
tes en la lectura.

En la afasia de conduccién, aunque los pacientes no presentan un defecto aléxico
primario, al leer en voz alta, se manifiestan los mismos defectos que en su lenguaje

o ) oral: desviaciones (paralexias)
Cuabpro 5.4. Principales tipos de errores en la lecturay

) ; ) literales, aproximaciones y auto-
la escritura hallados en pacientes con afasia de conduc- K L 6n d
cion (Adaptado de Ardila et al., 1989) correcciones. L.a comprension de

lectura es muy superior a la lectu-
ra en voz alta. La lectura de frases

Frecuencla relativa significativas y palabras familiares
Lectura resulta mucho mas sencilla que la
Sustituciones de letras 30% lectura de palabras inusuales y de
Anticipaciones 10% material semanticamente vacio.
H 0, . . .

Kages (el L1z Sistematicamente estos pacien-
De seudopalabras a palabras 10% f lal de 1

Omisiones literales 10% tes fracasan en la lectura de logo-

Adiciones literales 10% tomas (seudopalabras), los cuales
pueden ser leidos como palabras

Escritura Lonificati L 1

s Ty P significativas. Los errores en la
T ey 25% lectura en voz alta incluyen susti-
Neologismos 25% tuciones, adiciones y omisiones

de grafemas (véase cuadro 5.4).

Los pacientes con afasia extrasilviana motora asociada con dano prefrontal pre-
sentaran “defectos frontales” durante la lectura. También pueden cometer equivo-
caciones por perseveracion,y tienden a darle significado a lo que no tiene sentido
(Luria, 1980). Leen seudopalabras como si éstas fuesen significativas. En estos
pacientes es dificil controlar la conducta a través del lenguaje, por lo que son inca-
paces de seguir 6rdenes verbales, sean orales o escritas.

La afasia extrasilviana sensorial se asocia con dificultades en la lectura en un
grado variable. Los sujetos pueden olvidar el significado de las palabras y entonces
la comprensién de lectura se vuelve imposible. Por lo comiin, este tipo de afasia se
relaciona con una alexia central de una severidad variable. Cuando hay lesiones
parieto-temporo-occipitales se espera que el defecto sea evidente. Si la patologia es
mas temporo-occipital, la lectura puede hallarse mejor conservada; pero si el dafo
se extiende hacia el 16bulo occipital, se espera algtin grado de alexia posterior.

HEMIALEXIA

En la literatura se informa de casos de seccién del esplenio del cuerpo calloso, sin
dano asociado en los I6bulos occipitales. Sin embargo, hay sujetos que no tienen pro-
blemas para leer. Otros informes (véase Gazzaniga ef al., 1962) hablan de dificulta-
des para leer el material que se presenta al campo visual izquierdo. La capacidad
conservada para leer la informacién localizada en el campo visual derecho represen-
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ta una condicién conocida como hemialexia. Esta es poco frecuente, y algunas de sus
caracteristicas se asemejan a las de la alexia espacial. La hemialexia se detecta no
sélo en condiciones de seccién del cuerpo calloso, sino también en algunos casos de
tumores del cuerpo calloso, por ejemplo.

ALGUNAS FORMAS ESPECIALES DE ALEXIA

La alexia ha sido reportada para la lectura de Braille en sujetos ciegos, consecuente
a lesiones occipitales bilaterales (Hamilton et al., 2000) u occipitales derechas
(Perrier et al., 1988). También se han encontrado paralexias en la lectura de Braille,
en caso de lesiones parietales del hemisferio derecho. Se puede suponer que la lec-
tura de Bralille, en los ciegos se vincula a la actividad del 16bulo occipital. La alexia
cinestésica —incapacidad para leer siguiendo las letras con los dedos—, cuando se
conserva la lectura visual, se ha asociado con lesiones parietales izquierdas (Ihori et
al., 2002). Es importante hacer notar que la lectura cinestésica se ha utilizado como
un tratamiento exitoso en la rehabilitacién de la alexia sin agrafia.

» MODELOS PSICOLINGUISTICOS Y COGNOSCITIVOS DE LAS ALEXIAS

Poco a poco se ha hecho evidente que las alteraciones en la lectura en casos de sin-
dromes aléxicos son muy variables. La distincién clasica entre alexia con agrafia
—o alexia central o alexia afdsica— y alexia sin agrafia —o alexia posterior o alexia
agnoésica—, mas los dos sindromes aléxicos descritos posteriormente: alexia ante-
rior y alexia espacial, era insuficiente para explicar la gran variedad de los trastornos
que se advierten en la lectura. De manera particular, la alexia central, mostraba una
gran variabilidad en relacién con los patrones lingiiisticos de sus defectos (Alajouanine
et al., 1960). En consecuencia, la alexia central no necesariamente representa un sin-
drome cerebral unificado y es posible distinguir diferentes subtipos de alexias.

Un primer articulo influyente en el abordaje de estos casos aparecié en 1966.
Marshall y Newcombe reportaron un paciente que no podia leer seudopalabras no
pronunciables, pero era capaz de leer palabras pertenecientes a una clase abierta
(nombres, adjetivos, verbos) y. en menor grado, palabras pertenecientes a una clase
cerrada (conectores gramaticales). Ademas, este sujeto presentaba un nimero sig-
nificativo de paralexias semdnticas, morfolégicas y formales. Este trastorno fue ini-
cialmente denominado como “alexia literal” (Hécaen, 1972), y mis tarde como
“dislexia profunda” (Marshall y Newcombe, 1973). Con la introduccién de este con-
cepto comenzdé una nueva época en el estudio de los trastornos adquiridos en la lec-
tura y la escritura, y surgieron nuevos modelos para su aplicacién. Tales modelos
han sido desarrollados sobre todo en idioma inglés y de algiin modo en francés, dos
lenguas con sistemas de escritura bastante irregulares. Pero la pertinencia de apli-
car estos modelos cognoscitivos a lenguas con sistemas de escritura relativamente
regulares como el espaiiol, el serbo-croata y el hindi, ha sido seriamente cuestiona-
da (véase Ardila, 1991, 1998; Lukatela y Turvey, 1990; Karanth, 2001, 2003).
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LECTURA NORMAL

Este nuevo enfoque en el estudio de las alexias implico el desarrollo de modelos para
la lectura normal. Se han propuesto varios —parcial pero no totalmente coinciden-
tes— para la lectura normal (véanse Coltheart, 1980; Morton y Patterson, 1980;
Friedman, 1988; Marcel, 1980; Lecours, 1992; Roeltgen, 1985). En general, se ha
propuesto que, luego de la identificacién inicial de las letras, la lectura puede lograr-
se si se siguen dos vias diferentes:

1. Laruta “directa”; es decir, cuando la palabra escrita se asocia con una forma
visual en la memoria 1éxica. La secuencia de letras se parea con una repre-
sentacion abstracta de la composicién ortogréfica de la palabra, y a partir de
ahi es posible entender el significado de la palabra escrita. Los sistemas
logogréficos de escritura (por ejemplo, el chino) utilizan la ruta directa, pues
no existe una correspondencia grafofonémica. En lenguas como el inglés
hay una cantidad importante de heterografia homofénica (por ejemplo, mor-
ning, mourning; blue, blow) y con frecuencia es necesario utilizar la ruta
directa.

2. La ruta “indirecta”; es decir, cuando la palabra escrita se trasforma en una
palabra hablada que sigue un conjunto de reglas grafofonémicas y el signifi-
cado de la palabra se obtiene por medio de su mediacién fonoldgica, de igual
manera en que se entiende el lenguaje hablado (Marcel, 1980; Friedman y
Albert, 1985). Esta ruta indirecta se utiliza a menudo en los sistemas de
escritura grafofonémicos, que poseen reglas suficientemente claras de corres-
pondencia entre grafemas y fonemas (como el espaol).

Cuando se alteran estos dos sistemas de lectura, es posible observar diferen-
tes tipos de errores (Greenwald, 2001; Marshall y Newcombe, 1973; Patterson,
1978; Morton y Patterson, 1980; Shallice y Warrington, 1980). Tanto la ruta direc-
ta como la indirecta pueden ser afectadas, lo cual deriva en un patrén especifico de
errores en la lectura. En ocasiones, ambas rutas estan alteradas. En afnos posterio-
res, los estudiosos se enfocaron al analisis de los errores (paralexias) observados
en pacientes aléxicos y en las propiedades de las palabras que afectan la probabili-
dad de su lectura.

El objetivo final de estos enfoques cognitivos y psicolingiiisticos es identificar los
componentes de la lectura normal que se encuentran alterados en casos de alexias
(Friedman, 1988). En sus inicios, la alexia pura —o alexia sin agrafia o alexia agndsica—
permaneci6 sin modificaciones y la discusién se centr6 en torno a la alexia central (ale-
Xia con agrafia o alexia afasica). Se distinguieron tres subtipos de trastornos en la lec-
tura: alexia (dislexia) fonolégica, alexia (dislexia) superficial (de superficie) y alexia
(dislexia) profunda (Marshall y Newcombe, 1973). Mas tarde se hizo una distincién
entre las alexias (dislexias) centrales y las alexias (dislexias) periféricas (Riddoch, 1990;
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Shallice y Warrington, 1980). Estas  Cuapbro 5.5. Clasificacion comparativa de las alexias
tiltimas incluyen la lecturaletrapor ~ (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

letra (o dislexia de deletreo, que _ _
corresponde a la alexia pura), la CLASIFICACION CLASIFICACION

alexia atencional y la alexia por EEEES RS EUIOI A e

negligencia (correspondiente en Alexias centrales

parte, a la alexia espacial; Ardila y Alexia central Alexia superficial

Rosselli, 1994). El cuadro 5.5 hace ) . Alexia fonologica

> . Alexia anterior Alexia profunda

una comparacién entre los sindro-

mes aléxicos clasicos (o sindromes Alexias periféricas

con base neurologica o anatémica) Alexia pura Lectura letra por letra
Alexia espacial Alexia por negligencia

y los sindromes aléxicos con una

. . e e s s Alexia atencional
orientacién psicolingiiistica.

ALEXIAS (DISLEXIAS) CENTRALES

En éstas el paciente puede percibir correctamente la forma escrita de la palabra, pero
tiene dificultades para reconocerla (identificarla) y procesarla desde el punto de vis-
ta semantico o fonolégico (Shallice y Warrington, 1980). A partir del andlisis de los
errores en la lectura, se distinguieron tres tipos de alexias (dislexias). Cada uno de
ellos incluye un patrén especifico de errores o paralexias. El cuadro 5.6 presenta una
clasificacién general de los errores en la lectura y la escritura (paralexias y paragra-
fias) encontrados en personas con lesiones cerebrales.

CuabRrO 5.6. Clasificacion de las paralexias y las paragrafias (Adaptado de Lecours et al., 1998)

PARALEXIAS Y PARAGRAFIAS LITERALES

Omisiones
Adiciones
Desplazamientos
Sustituciones

PARALEXIAS Y PARAGRAFIAS VERBALES

Paralexias y paragrafias formales (relacion fonolégica)
Paralexias y paragrafias verbales morfémicas
Paralexias y paragrafias lexicales (o derivacionales)
Paralexias y paragrafias morfolédgicas (o flexionales)
Paralexias y paragrafias verbales semanticas (relacion semantica)
mismo campo semantico
antonimos
superordenado
proximidad
Paralexias y paragrafias inconexas
Paralexias y paragrafias sintagmaticas
(Continua)
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OTROS TIPOS DE PARALEXIAS Y PARAGRAFIAS

Paralexias por negligencia

Omisiones

Sustituciones
Paralexias en el deletreo
Paralexias visuales
Paralexias prosodicas
Paragrafias grafémicas
Paralexias y paragrafias por regularizacion
Paralexias y paragrafias por descomposicion
Paralexias y paragrafias por agrupamiento
Neologismos

Alexia fonoldgica

Se caracteriza por un defecto en la capacidad para leer seudopalabras legitimas (pro-
nunciables), asociado con una capacidad relativamente conservada para leer palabras
reales. Este grupo de pacientes puede leer palabras conocidas, ya que éstas se encuen-
tran almacenadas en la memoria 1éxica. Por el contrario, las seudopalabras no estin
almacenadas en el 1éxico y, en consecuencia, son imposibles de leer. La lectura de seu-
dopalabras requiere el uso de la ruta no 1éxica (grafofonémica), que esta alterada.

Se supone que en estos pacientes la ruta no léxica (es decir, la ruta fonolégica o
ruta “indirecta”) se encuentra alterada, y la lectura se hace exclusivamente segin la
ruta léxica (ruta “directa”). Se cree que estos pacientes son incapaces de utilizar las
reglas de correspondencia grafofonémicas (Beauvois y Dérouesné, 1981; Friedman,
1988; Shallice y Warrington, 1980), en tanto que la ruta Iéxica esta conservada.

Desde luego, la frecuencia de las palabras desempena un papel critico en la lectu-
ra: es més facil leer correctamente las palabras de alta frecuencia que las de baja fre-
cuencia. Es imposible leer seudopalabras (Dérouesné y Beauvois, 1985; Patterson,
1982). Por supuesto, las seudopalabras no estin almacenadas en la memoria léxica.

La habilidad para leer depende de la clase gramatical de la palabra. Patterson
(1982) sefial6 que los errores en la lectura de palabras reales ocurren en los conec-
tores gramaticales, mientras que la lectura de palabras pertenecientes a una clase
abierta es correcta. Por lo tanto, la lectura se encuentra mediada por la seméntica,
si se considera que los conectores y los morfemas gramaticales tienen poco valor
semantico. Sin embargo, esta diferencia en la capacidad de leer palabras pertene-
cientes a diferentes clases gramaticales no ha sido suficientemente corroborada por
otros autores (Funell, 1983).

A menudo se observan paralexias visuales. Las palabras reales se leen como
otras que son visualmente similares. La similitud, sin embargo, se refiere no a la for-
ma visual, sino a su composicién ortografica: la palabra escrita y el error paraléxico
tienen muchas letras en comin (Friedman y Albert, 1985), al menos la mitad de ellas
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(Shallice y Warrington, 1975) (por ejemplo, “tomar” — “matar”). Friedman (1988)
propuso denominar este tipo de error como “paralexia ortografica” en vez de “para-
lexia visual”. La alexia fonolégica se asocia con defectos en el deletreo de las palabras
(Shallice y Warrington, 1980).

La afasia y la agrafia asociada no estan claramente definidas. La afasia puede no
ser muy severa y suele corresponder a diversos tipos; también puede ser fluida o no
fluida (Friedman, 1988), v se ha reportado en casos de patologia en el hemisferio
derecho (Besrouesne y Beavois, 1985; Patterson, 1982). Puede acompafarse de
agrafia, pero por lo regular ésta no es grave (Friedman y Albert, 1985).

Alexia superficial

En ésta, las palabras regulares y las seudopalabras legitimas son mas faciles de leer
que las irregulares (Patterson et al., 1985). Los pacientes conservan el sistema de
lectura grafofonémica, pero pueden incurrir en errores al utilizar este sistema de
correspondencia. Se cree que estas personas conservan el sistema de conversién
grafema-fonema utilizado en las palabras regulares, mientras que la lectura léxica de
palabras irregulares est4 alterada (Coltheart et al., 1983; Deloche et al., 1982; Kay y
Lesser, 1986; Shallice ef al., 1983; Shallice y Warrington, 1980).

Se pueden observar algunos tipos especificos de paralexias (Coltheart et al.,
1983; Deloche et al., 1982; Marcel, 1980; Shallice y Warrington, 1980). Estos pacien-
tes tienden a presentar un nimero importante de “errores de regularizacién”, y las
palabras irregulares se leen siguiendo las reglas grafofonémicas estandarizadas.

En lenguas como el inglés la dicotomia “regular”-“irregular” no es simple
(Shallice et al., 1983). Algunas palabras irregulares pueden serlo mas que otras, y la
regularidad es un asunto de grado. Los pacientes con alexia superficial tienen una
mejor probabilidad de leer palabras poco irregulares que palabras muy irregulares.
Mas atin, la posibilidad de leer una palabra depende de su frecuencia: las palabras de
alta frecuencia se leen mejor que las regulares pero que son de baja frecuencia.

Alexia profunda

Si tanto la ruta 1éxica (directa) como la ruta fonolégica (indirecta) se encuentran alte-
radas, sélo se encontrardn residuos limitados de la capacidad de lectura. En casos de
alexia profunda se sabe que ambas rutas presentan alteraciones (Jones, 1985); por lo
tanto, el paciente presentara un déficit grave en la lectura.

En anos recientes se ha observado un gran interés en la alexia profunda, pues se
considera que presenta varias caracteristicas distintivas.

1. Lamadsimportante es la presencia de paralexias seméanticas durante la lectura en
voz alta (Coltheart, 1980). Dichas paralexias se refieren a errores en la lectura
relacionados con el significado de la palabra (como “revolver” —» “pistola”). Se
han clasificado diferentes tipos de paralexias semanticas: a) aquellas donde el
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error puede ser un sinénimo de la palabra escrita (como “medico” —» “doc-
tor”); b) aquella donde el error puede ser un anténimo (como “arriba” —»
“abajo”); c) aquella donde hay una asociacién con la palabra escrita (proximi-
dad) (“lapiz” — “papel”) y d) aquella que puede corresponder a una palabra
superordenada (“manzana” — “fruta”) (Friedman, 1988).

2. Otra caracteristica es que los pacientes no pueden utilizar las reglas de
conversiéon grafema-fonema y es imposible que lean seudopalabras
(Coltheart, 1980).

3. Siempre se encuentran paralexias visuales y derivacionales (paralexias mor-
fologicas verbales).

4. La posibilidad de leer una palabra se correlaciona con a) la categoria grama-
tical: los conectores gramaticales son muy dificiles de leer, en tanto que los
nombres son mas ficiles de leer que los adjetivos o los verbos. Este patrén
de lectura se observa en la afasia de Broca (alexia anterior) y, de hecho, la ale-
xia profunda suele asociarse con aquélla (Coltheart ef al., 1980; Kaplan y
Goodglass, 1981); y b) los nombres concretos se leer mejor que los nombres
abstractos, y los errores mas frecuentemente se cometen al leer palabras
abstractas.

La aplicacion de este modelo de tres alexias a otras lenguas ha sido cuestionada
(Ardila, 1991, 1998). El modelo parece aplicarse correctamente a los sistemas irre-
gulares y mixtos de escritura, como el inglés, pero no es posible hacer lo mismo con
todos los sistemas de escritura.

En pacientes con lesiones cerebrales, la capacidad para leer en diferentes siste-
mas de escritura puede estar, por lo menos, parcialmente disociada. Es decir, la ale-
xia puede afectar sélo (o principalmente) a uno de los dos sistemas de lectura. Esto
es valido no solamente para los sistemas de escritura que son del todo diferentes,
como el sistema sildbico Kana y el sistema logografico Kanji (Iwata, 1984; Sasanuma
y Fujimura, 1971; Yamadori, 1975), sino también para los sistemas alfabéticos de
escritura mas cercanos, como el ruso (cirilico) y el francés (latino) (Luria, 1966), e
incluso dentro del mismo tipo de escritura (por ejemplo, la disociacién en la capaci-
dad para leer inglés y espanol) (observaciéon personal). La lectura en diferentes len-
guas puede representar tareas cognitivas un tanto diferente y, en consecuencia, la
organizacion cerebral del lenguaje escrito puede ser distinta. La alexia puede depen-
der del sistema de escritura que se emplee.

ALEXIAS (DISLEXIAS) PERIFERICAS

En este tipo de alexias el paciente tiene dificultades para conseguir una forma visual
satisfactoria de la palabra (Riddoch, 1990; Shallice y Warrington, 1980). Tres tipos de
defectos se han incluido en las alexias periféricas.
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Lectura letra por letra

La lectura letra por letra corresponde a la alexia pura (o sindrome de alexia sin agra-
fia o alexia agnosica). A pesar de que el sindrome de la alexia pura fue inicialmente
descrito por Déjerine en 1892, en anos recientes la neuropsicologia cognitiva ha con-
tribuido de manera notable a una mejor comprension de este defecto adquirido en la
lectura (Coslett y Saffran, 1989; Friedman y Alexander, 1984; Kay y Hanley, 1991,
1982; Price y Humphreys, 1992).

Hay algunas caracteristicas clinicas de rutina en este grupo de pacientes. La lec-
tura letra por letra (lectura literal) representa quizas el segundo rasgo méas caracte-
ristico (el primero, por supuesto, es la habilidad para escribir). En ocasiones, sin
embargo, hay errores en la lectura de letras. La lectura es asimétrica y la parte ini-
cial de la palabra se lee mucho mejor que la parte final. El nimero de paralexias mor-
folégicas (derivacionales) es por lo general, alto.

Segtn Price y Humphreys (1992), las principales caracteristicas de los pacien-
tes diagnosticados como lectores letra por letra son: 1) su capacidad para leer pala-
bras utilizando presentaciones taquistoscépicas breves; 2) su habilidad para
reconocer la forma semantica de las palabras que no pueden leer; 3) la presencia de
un efecto de superioridad de la palabra cuando se denominan las letras en secuen-
cia; 4) la presencia de un efecto de longitud de la palabra en tareas de decisién léxi-
ca; 5) la capacidad para leer las letras dentro de una palabra, y 6) la presencia de
defectos visuales en material no alfabético.

Para la neuropsicologia cognoscitiva el principal foco de interés en el sindrome de
lectura letra por letra consiste en lograr una explicacién satisfactoria de este trastorno
aléxico. Farah y Wallace (1991) proponen tres hipétesis para explicar este sindrome.

La explicacién mas cldsica de la alexia pura es la hipétesis de desconexion
(Geschwind, 1965), la cual supone que la lectura consiste en asociar la informacién
visual en el 16bulo occipital con las areas lingiiisticas en la corteza posterior del
hemisferio izquierdo (4rea de Wernicke). La circunvolucién angular desempenaria
un papel critico en las asociaciones multimodales al relacionar los patrones visuales
y sonoros de las palabras escritas. La alexia pura seria el resultado de una descone-
Xi6n entre la corteza visual y la circunvolucién angular izquierda.

Una segunda hipétesis propone que este tipo de alexia resulta de una alteracién
extensa en la percepcién visual (agnosia visual) que no se encuentra limitada a la
percepcion de las palabras escritas (Kinsbourne y Warrington, 1962; Luria, 1966).
Los pacientes sé6lo pueden reconocer una letra a la vez y, por lo tanto, se ven forza-
dos a leer letra por letra. Este tipo de lectura es simplemente la manifestaciéon mas
evidente de un trastorno perceptual que no se encuentra limitado al material verbal.
Levine y Calvanio (1978) denominaron esta alteracién como “alexia-simultagnosia”.
Friedman y Alexander (1984) indican que la alexia pura es la manifestacién compor-
tamental de un déficit en la velocidad de identificacién visual, que no es especifico al
material ortografico. Los pacientes con alexia pura tienen dificultades para parear
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letras cuando las palabras deber ser clasificadas como “iguales” o “diferentes”, tan
rapido como puedan. Sin embargo, su capacidad para leer palabras aisladas median-
te presentaciones taquistoscopias se encuentra, al menos parcialmente, conservada
(Bub et al., 1989; ReuterLorenz y Brunn, 1990).

Una tercera hip6tesis propone que esta alexia es el resultado de un trastorno en
los procesos especificos de la lectura. La lectura requiere que las letras individuales
sean agrupadas en unidades de orden mayor, correspondientes a las palabras (Farah
y Wallace, 1991). En los pacientes existe una alteracién especifica en este “sistema
de forma de las palabras” (Shallice y Saffran, 1986). Warrington y Shallice (1980)
enfatizan que los sujetos presentan una percepcién visual adecuada de la forma de
las letras, y descartan un defecto de tipo visoperceptual. También hacen hincapié en
que este grupo de pacientes presenta un reconocimiento mejor de palabras manus-
critas que impresas. Supuestamente, el reconocimiento de palabras manuscritas
depende més de la forma general de la palabra que el reconocimiento de palabras
impresas (en la escritura manuscrita los limites son imprecisos). Patterson y Kay
(1982) proponen que el sistema de forma de las palabras se encuentra intacto en la
alexia pura, pero que la entrada desde el sistema de reconocimiento de letras se
encuentra limitado a una sola letra a la vez. Como consecuencia, de ello, se hace una
lectura letra por letra.

Alexia por negligencia

Los defectos espaciales en la lectura asociados con lesiones del hemisferio derecho
usualmente se incluyen como parte del sindrome de negligencia hemiespacial.
Benson (1979) se refiere a las “paralexias unilaterales”, una condicién en la cual el
paciente es incapaz de leer un lado de la palabra o la frase, aunque en ocasiones pue-
de sustituir (“confabular”) la porcién izquierda del campo visual (Friedland y
Weinstein, 1977).

La alexia por negligencia (correspondiente a la alexia espacial) se asocia por lo
comin con una patologia del hemisferio derecho, en especial del 16bulo parietal
(Riddoch, 1990, 1991), pero en algunos casos se encuentra negligencia del campo
visual derecho (asociada por lo tanto, con lesiones del hemisferio izquierdo); tam-
bién se ha informado de este tipo de alexia por negligencia (Hillis y Caramazza,
1990; Warrington, 1991).

Entre los enfoques cognoscitivos de las alexias, algunos estudios se han dedica-
do en particular al analisis de los trastornos en la lectura como producto de lesio-
nes en el hemisferio derecho. La mayoria son informes de casos individuales
(Behrmann, et al., 1990; Caramazza y Hillis, 1990; Ellis et al., 1987; Patterson y
Wilson, 1990; Young et al., 1991; Warrington, 1991). Unos cuantos estudios, sin
embargo, incorporan muestras extensas de pacientes con lesiones cerebrales.

Kinsbourne y Warrington (1962) analizaron a seis pacientes diestros con lesio-
nes en el hemisferio derecho, asociadas con alexia por negligencia. Tres de ellos
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presentaban hemianopsia homénima izquierda. Los errores por negligencia se rela-
cionaban con la tendencia a remplazar las letras iniciales en las palabras.

Se cree que la negligencia puede fraccionarse en una serie de sindromes discre-
tos, cada uno de los cuales se puede hallar de manera aislada (Bisiach et al., 1986).
Asi, una persona puede presentar una negligencia motora severa, pero una sensa-
cién y fuerza normales, y ausencia de negligencia en el dibujo o en la biseccién de
una linea. La negligencia en la lectura puede existir sin que haya una negligencia
generalizada. Més atn, la alexia por negligencia también puede fraccionarse. Por
ejemplo, formas diferentes del material escrito (textos, palabras, letras) pueden ver-
se afectadas en forma diferente (Riddoch, 1990), e incluso se tienen informes de una
negligencia aislada en nimeros (Cohen y Dehaene, 1991).

Alexia atencional

La incapacidad para leer las letras de una palabra, combinada con una habilidad con-
servada para leer palabras, fue inicialmente descrita hacia finales del siglo XIX
(Brissaud, 1884; Hinshelwood, 1899), y a menudo se le llama “alexia literal”
(Hécaen, 1972). Shallice (1988) indic6 que existe un defecto en la atencién, pues el
paciente no puede enfocar la atencién visual en una regién particular del estimulo.

Shallice y Warrington (1977) presentaron un informe sobre dos pacientes con
tumores parietales izquierdos profundos, en los cuales se conservaba la lectura de
palabras, pero no la lectura de las letras que componian las palabras. Sin embargo,
podian leer casi perfectamente las letras cuando éstas se presentaban en forma ais-
lada. Los autores sugirieron que este defecto resultaba de una alteracién especifica
al nivel en el que la entrada visual es seleccionada para su analisis visual.

Price y Humphreys (1993) estudiaron a un paciente con un infarto parietal
izquierdo, relacionado con una hemianopsia derecha, afasia nominal y alexia sin agra-
fia. El sujeto tenia un defecto para lograr la fonologia a partir de la seméntica, y un
defecto leve para atender de manera selectiva los componentes de los conjuntos
visuales. Ademas, era incapaz de nombrar los componentes de un conjunto visual,
aunque podia hacerlo con cada uno por separado. Warrington, Cipolotti y McNeil
(1993) analizaron un caso semejante, con caracteristicas asociadas similares y con el
mismo tipo de patologia cerebral.
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Capitulo 6

Agrafia

La agrafia se puede definir como una pérdida parcial o total en la capacidad para
producir lenguaje escrito, causada por algtn tipo de dafio cerebral. Esta capacidad
puede alterarse como consecuencia de defectos lingliisticos (afasias), pero otros ele-
mentos, no relacionados con el lenguaje mismo (por ejemplo, motor y espacial), tam-
bién participan en la capacidad para escribir. El hecho de escribir supone, por lo
menos, un conocimiento de los codigos del lenguaje (fonemas, palabras), una habili-
dad para convertir los fonemas en grafemas, un conocimiento del sistema grafémico
(alfabeto), una habilidad para la realizacién de movimientos finos y un manejo ade-
cuado del espacio que permita distribuir, juntar y separar letras. Es normal que en la
practica clinica se encuentren diversos tipos de agrafia.

» DESARROLLO HISTORICO

En 1867 Ogle introdujo el término agrafia para referirse a los trastornos adquiri-
dos en la escritura, como consecuencia del algiin dafio cerebral. Exner propuso en
1881 la existencia de un centro de la escritura, localizado en la base de la segunda
circunvolucién frontal, frente al 4rea motora de la mano. Déjerine describié en
1891 el sindrome de la alexia con agrafia. En 1940 Gerstmann propuso que la agra-
fia, junto con la acalculia, la desorientacion derecha-izquierda y la agnosia digital
podian aparecer al mismo tiempo y en un solo sindrome, hoy conocido como sin-
drome de Gerstmann.

Durante el siglo XX se realizaron varios intentos por clasificar las agrafias.
Goldstein (1948) distingui6 dos tipos principales: la apractoamnésica y la afasoam-
nésica. Luria (1976, 1980) se refiri6 a cinco grupos diferentes, tres de ellos asocia-
dos con trastornos afdsicos (agrafia sensorial, agrafia motora aferente y agrafia
motora cinética) y dos resultantes de defectos visoespaciales. Hécaen y Albert
(1978) senalaron cuatro variedades de agrafia: pura, apraxica, espacial y afisica. En
anos recientes se propusieron clasificaciones de tipo lingiiistico (Roeltgen, 1985) que
incluyen las agrafias fonoldgica, lexical y profunda. El cuadro 6.1 presenta una clasi-
ficacién de todas ellas. En este capitulo se abordaran inicialmente las formas clasicas
de agrafia (agrafias afdsicas y no afisicas), y posteriormente se tendrin en cuenta las
clasificaciones psicolingiiisticas de los defectos en la escritura. Se seguird el modelo
de clasificacién propuesto por Benson y Ardila en 1996.
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Cuabro 6.1. Clasificacion de las agrafias (Adaptado de

Benson y Ardila, 1996)

CLASIFICACION CLASICA DE LAS AGRAFIAS
Agrafias afasicas
Agrafia en la afasia de Broca
Agrafia en la afasia de Wernicke
Agrafia en la afasia de conduccion
Otras agrafias afasicas
Agrafias no afasicas
Agrafia motora
Agrafia parética
Agrafia hipocinética
Agrafia hipercinética
Agrafia pura
Agrafia apraxica
Agrafia espacial
Otros trastornos en la escritura
Hemiagrafia
Alteraciones en la escritura de origen frontal
Estados confusionales
Agrafia histérica

CLASIFICACION PSICOLINGUISTICA DE LAS AGRAFIAS
Agrafias centrales
Agrafia fonologica
Agrafia lexical (superficial)
Agrafia profunda
Agrafias periféricas
Agrafia espacial (aferente)
Agrafia apraxica

» AGRAFIAS AFASICAS

Los pacientes con afasia presen-
tan defectos lingiiisticos funda-
mentales, que se manifiestan tan-
to en su lenguaje oral expresivo
como en su escritura. La agrafia es
entonces una consecuencia de
este defecto lingiiistico y es para-
lela a las dificultades en el lengua-
je oral.

AGRAFIA EN LA AFASIA
DE BROCA

Los pacientes con afasia de Broca
muestran trastornos en su escri-
tura, relacionados con su defecto
lingiiistico fundamental (véase
cuadro 6.2). Su escritura es lenta,
dificil, torpe, abreviada y agra-
maética. Se observan paragrafias
literales debidas a anticipaciones
(asimilaciones anterégradas) (pelo
— lelo), perseveraciones (asimi-
laciones retrogradas) (pelo —»
pepo) y omisiones de letras, sobre

todo en conjuntos silabicos (libro —» [ibo). Las letras estin pobremente formadas y

mal distribuidas.

El paciente, con frecuencia hemiparético, se ve obligado a escribir con la mano
no preferida, lo que implica una dificultad adicional. Asi, los problemas propios de su

escritura no sélo son el resul-
tado de su defecto lingiiistico
(agrafia afdsica), sino de su
torpeza para escribir con la
mano equivocada.

Es comiin observar que el
deletreo es inadecuado, hay
omisiones, en especial de ele-
mentos gramaticales, y en
general la escritura es escasa
y agramatica. Curiosamente,

CuUADRO 6.2. Comparacion entre la produccion oral y escrita
en la afasia de Broca (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

Afasia de Broca Agrafia de Broca

Produccion escasa

Con esfuerzo
Articulacion pobre
Frases cortas
Agramatismo
Simplificaciones silabicas

Produccion escasa

Con esfuerzo

Caligrafia torpe
Produccién abreviada
Agramatismo
Simplificaciones silabicas
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el agramatismo puede ser mas evidente en su lenguaje escrito que en su lenguaje
oral. Si el paciente escribe con la mano derecha (utilizando para ello un dispositivo
especial), la escritura puede mejorar, lo cual sugiere que en su escritura con la mano
izquierda no sélo se encuentran indicios de una agrafia resultante de su afasia, sino
también de una hemiagrafia por desconexién interhemisférica. En la practica, las
lesiones suelen extenderse mas alla del drea de Broca e incluyen conexiones entre
la corteza y los ganglios basales y el drea motora primaria de la mano. Por ello, la
agrafia en la afasia de Broca podria interpretarse no sélo como una agrafia afasica,
sino también como una agrafia motora (no afasica) e incluso como una hemiagrafia
por desconexién interhemisférica.

AGRAFIA EN LA AFASIA DE WERNICKE

El paciente con afasia de Wernicke presenta un trastorno en su lenguaje escrito,
caracterizado por una escritura fluida, con letras bien formadas, pero mal combina-
das. Son evidentes sus paragrafias literales (adiciones, sustituciones y omisiones de
letras), verbales y neologisticas, y sus problemas para escribir son paralelas al tras-
torno en su lenguaje oral. El uso de elementos gramaticales estd conservado e inclu-
so puede hacer un uso excesivo de ellos. Las oraciones pueden no tener limites
definidos y los sustantivos estar sub-representados. La escritura, aunque fluida,
puede ser del todo incomprensible (jergoagrafia).

En caso de sordera verbal la escritura se conserva, en teoria, con excepcion,
desde luego, de la escritura al dictado. El paciente puede comprender el lenguaje
escrito, y su produccién verbal (hablado o escrita) se encuentra un tanto alterada; sin
embargo, es posible hallar, por lo menos, algunas paragrafias literales.

En resumen, el defecto en
la escritura asociado con la afa-  Cuabro 6.3. Comparacioén entre la produccion oral y escrita
sia de Wernicke es paraleloasu  en la afasia de Wernicke (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

defecto oral. Dado que la afasia

de Wernicke es un sindrome
relativamente heterogéneo, es Afasia de Wernicke Adrafia de Wernicke

posible esperar también cierta

; i Produccion facil Produccion facil
heterogeneidad en la agrafia. El Buena articulacion Letras bien formadas
cuadro 6.3 establece una com- Longitud de frase normal Longitud de frase normal
paracién entre la produccién Ausencia de nombres Ausencia de nombres

Parafasias Paragrafias

oral y la escrita en la afasia de
Wernicke.

AGRAFIA EN LA AFASIA DE CONDUCCION

La agrafia asociada con la afasia de conduccién constituye un trastorno complejo, no
del todo comprendido. Luria (1977a, 1980) se refiere a ella como agrafia motora afe-
rente. Se caracteriza por una mejor escritura espontinea que al dictado. Aparecen
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paragrafias literales (substituciones, omisiones y adiciones de letras) en secuencias
fonolégicas complejas y en palabras poco conocidas o seudopalabras. El paciente
reconoce que la palabra se encuentra mal escrita, pero al corregirla afiade nuevos
errores; la escritura, por lo tanto, esta llena de tachaduras y autocorrecciones. El
paciente asegura conocer la palabra (e incluso la repite una y otra vez para si mismo)
pero no puede recordar como se escribe (Ardila et al., 1989). La escritura es lenta y
dificil. Pudiendo existir cierta apraxia ideomotora, las letras estdn pobremente for-
madas pero en general son reconocibles. Su escritura espontinea es, sin embargo,
adecuada en cuento a la gramética y a la seleccion de las palabras. Una dificultad adi-
cional surge del hecho de que a menudo las lesiones en la afasia de conduccién se
extienden al 16bulo parietal posterior y superior y el paciente presenta una auténti-
ca apraxia para la escritura (agrafia apraxica). En este caso, serd incapaz de escribir
letras, y al tratar de hacerlo s6lo formara garabatos incomprensibles. Es este caso,
el defecto agrafico es mas importante que el déficit afasico.

La agrafia acompaniada con afasia de conduccién es un tanto variable. En ocasio-
nes el déficit en la escritura es moderado y s6lo se nota en la escritura al dictado. En
otros casos el déficit es tan severo que el paciente es absolutamente incapaz de
escribir.

OTRAS AGRAFIAS AFASICAS

Los pacientes con afasias globales presentan un defecto grave en la escritura, pues
ésta es ininteligible y se limita a algunos rasgos o letras formados en varios inten-
tos. En las afasias extrasilvianas mixtas, se advierten también defectos evidentes en
la escritura, pero la habilidad para copiar puede estar intacta (al igual que la habili-
dad para repetir). La escritura al dictado es imposible.

En la afasia extrasilviana sensorial el paciente se olvida de los nombres, lo que
se manifiesta también en su escritura; suele haber, también, paragrafias verbales.
Sin embargo, es frecuente encontrar algtin grado de agrafia porque es posible que la
patologia se haya extendido al 16bulo parietal.

En la alexia con agrafia se advierte un decremento importante en la habilidad para
escribir y aun una imposibilidad total. La escritura puede aparecer como una agrafia
fluida. Los trastornos lingiiisticos asociados son diversos y pueden incluir compo-
nentes de la afasia de Wernicke, la afasia extrasilviana sensorial y frecuentemente del
sindrome de Gerstmann. En ocasiones, la alexia se asocia con cierta agrafia apraxica.

» AGRAFIAS NO AFASICAS

Al igual que de las habilidades lingiiisticas, la escritura depende de un complejo de
habilidades motoras y espaciales. Los defectos motores alteran la escritura en cuan-
to que ésta es un acto motor, y los defectos espaciales causan desarreglos en la orga-
nizacién espacial de la escritura.
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AGRAFIAS MOTORAS

Las alteraciones motoras en la escritura pueden aparecen como consecuencia de lesio-
nes en el sistema nervioso central que involucren los ganglios basales, el cerebelo y el
tracto corticoespinal; o bien, como resultado de lesiones que afecten los nervios peri-
féricos y la mecanica de los movimientos de la mano (Benson y Cummings, 1985).

Agrafia parética

Cuando se alteran los nervios periféricos, sea por una neuropatia o por atrapamien-
to nervioso, la escritura puede ser defectuosa. En especial, la unién de los nervios
radial y lunar medial afecta la capacidad para escribir. Asimismo, la disfuncién de la
motoneurona inferior puede afectar la musculatura de la extremidad superior, nece-
saria para escribir. Las lesiones que afectan la motoneurona superior producen una
rigidez espéstica. Un paciente con una mano parética tendera a escribir letras de
molde mal hechas, con caracteres exageradamente grandes.

Agrafia hipocinética

La disfuncién extrapiramidal puede manifestarse en hipocinesia, como sucede en el par-
kinsonismo, o en un trastorno hipercinético, como se observa en la corea, la atetosis, las
distonias, la ataxia y el temblor. Se han mencionado dos tipos de micrografia; en una de
ellas la letra del paciente es siempre pequena, mientras que en la otra el tamano pro-
gresivamente disminuye. La primera puede aparecer en caso de lesiones corticoespi-
nales, y la segunda es caracteristica del parkinsonismo (Benson y Cummings, 1985).

Agrafia hipercinética

Los movimientos hipercinéticos de los miembros superiores alteran la habilidad para
escribir. Pueden deberse a temblores, tics, distonias y corea. Hay tres tipos principa-
les de temblor (parkinsoniano, postural y cerebeloso), y estos dos tltimos interfieren
en la habilidad para escribir; los temblores posturales pueden aparecer en varias con-
diciones clinicas, y se exacerban en condiciones de estrés. Por su parte, los movi-
mientos coreiformes pueden llevar a una incapacidad total para escribir. La disquinesia
tardia inducida por neurolépticos ocasiona a menudo movimientos coreiformes de la
mano y los dedos, pero por lo regular no incapacita al sujeto para escribir.

Una patologia altamente controvertida en la literatura es el llamado “espasmo
del escribano”. Consiste en la imposibilidad para escribir como resultado de una dis-
tonia y va apareciendo poco a poco durante el acto de escribir; con frecuencia, se pre-
senta en personas que dedican largos espacios de tiempo a la escritura. Aunque no
se han identificado cambios neuropatolégicos especificos, pareceria que es resulta-
do de la disfuncién de los neurotransmisores que cambian la actividad de los ganglios
basales (Benson y Cummings, 1985).
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AGRAFIA PURA

En 1881 Exner propuso la existencia de un centro de la escritura situado en la base
de la segunda circunvolucién frontal (drea de Exner). Desde entonces surgié una
gran polémica en torno a la presencia de alguna agrafia pura, como resultado de una
patologia en el drea de Exner. Dubois ef al., (1969) informaron de seis casos de agra-
fia pura, cuatro de ellos derivados de lesiones frontales. Se han publicado otros casos
que refuerzan la existencia de una agrafia pura, aunque algunos autores, simple-
mente la niegan. La observacién clinica demuestra que la escritura es una actividad
mas sensible que el lenguaje oral, lo que permitiria suponer que pacientes con un
dafo frontal menor en torno al area de Broca pueden tener déficit lingiiisticos mini-
mos limitados al lenguaje escrito.

AGRAFIA APRAXICA

Desde hace tiempo se ha mencionado en la literatura la relacién entre agrafia y apra-
xia. Kleist (1923) distingui6 varios tipos de agrafia apraxica (apraxia para manipular
los implementos de la escritura, apraxia para el discurso escrito y apraxia para for-
mar letras correctamente), y Goldstein (1948) se refiri6 a una agrafia apractoamné-
sica. Para Hécaen y Albert (1978), la agrafia apréxica es la incapacidad para formar
normalmente los grafemas, invirtiendo y distorsionando la escritura. El paciente
puede retener la capacidad para deletrear palabras y formarlas con letras escritas en
tarjetas, pero los errores en el deletreo y las iteraciones seran abundantes. La apra-
xia es evidente en todas las modalidades: en la escritura espontinea, en la copia y en
el dictado. En ocasiones, el paciente podra escribir frases cortas, pero los errores
paragraficos saltardn a la vista. Algunas veces la agrafia apréxica ha sido reconocida
como agrafia pura. Hécaen y Albert (1978) insisten en que hay dos formas de agra-
fia apraxica: en una de ellas el paciente no presenta afasia y alexia asociadas, pero si
apraxia ideomotora evidente en la mano izquierda y agrafia apraxica en la derecha.
Con frecuencia, la agrafia apraxica se asocia con otros sintomas del sindrome parie-
tal; la alexia y ciertas dificultades en la comprensién del lenguaje son entonces fre-
cuentes. Sin embargo, la agrafia no depende de la afasia, sino que representan una
incapacidad para programar los movimientos requeridos para formar letras y pala-
bras. Crary y Heilman (1988) hacen hincapié en que la agrafia puede manifestarse
sin apraxia ideomotora, con lo que se constituye en agrafia pura. Por ello es que la
agrafia apraxica se ha hecho equivalente con la agrafia pura (Auerbach y Alexander,
1981).

AGRAFIA ESPACIAL

La agrafia espacial o visoespacial se considera como un trastorno no afasico en la
escritura, debido a un defecto visoespacial que altera la orientacién y secuencia-
cién correcta durante la escritura (Benson y Cummings, 1985). Se cree que es un
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trastorno en la expresion gréfica derivado de un defecto en la percepcién espacial y
que se asocia con lesiones en el hemisferio no dominante para el lenguaje (Hécaen
y Albert, 1978).

Segiin Hécaen y Albert (1978), la agrafia espacial se caracteriza por lo siguiente:

1) algunos grafemas se producen con uno, dos y atin méas rasgos extras;

2) los renglones durante la escritura no son horizontales, sino inclinados en for-
ma ascendente o descendente;

3) la escritura ocupa solamente la parte derecha de la pagina;

4) se incluyen espacios en blanco entre los grafemas, desorganizando la palabra
y destruyendo la unidad.

A menudo, la agrafia espacial se asocia con alexia espacial, acalculia espacial,
negligencia hemiespacial izquierda, apraxia construccional y dificultades espaciales
generales. Casi 75% de los pacientes con lesiones retrorolidndicas y 50% de los
pacientes con lesiones pre-rolandicas muestran algin grado de agrafia espacial.

La inadecuada utilizacién de los espacios durante la escritura es una de las carac-
teristicas mas sobresalientes (por ejemplo, “el hombre camina por la calle” —
“elhom brecamin aporlaca lle”). Hay ademés una violacién a los espacios utilizados
y el paciente puede escribir de nuevo sobre lo previamente escrito. La iteracion de
rasgos en las letras (sobre todo la m y la n), y de letras en las palabras (sobre todo
en los grafemas que utilizan una letra duplicada, 77 y I[), se nota con mayor frecuen-
cia en pacientes con lesiones pre-rolidndicas (por ejemplo, “carro” —» “carrrro”)
(Hécaen y Marcie, 1974). Sin embargo, también se observan omisiones de rasgos y
letras. Hay también una incapacidad para mantener una linea horizontal en la escri-
tura y el paciente escribe siguiendo en direccién oblicua. La utilizacién de margenes
izquierdos excesivamente grandes, y su incremento progresivo, lleva a un fendmeno
de cascada en la escritura (Ardila y Rosselli, 1993). Se encuentra ademds una ten-
dencia a cambiar en el tipo de escritura en relacién con su escritura premorbida: los
pacientes con lesiones en el hemisferio derecho prefieren escribir con letra de mol-
de. Este cambio en la caligrafia podria asociarse con alguna desautomatizacién gene-
ral en el acto de escribir, que se manifiesta también en formas de escritura
automadtica, como cuando una persona pone su firma.

La negligencia es uno de los factores responsables de las dificultades halladas en
la escritura en pacientes con lesiones retro-rolandicas del hemisferio derecho, mien-
tras que las iteraciones de rasgos, letras, silabas e incluso palabras representan el
defecto mas importante en caso de lesiones pre-rolandicas (Ardila y Rosselli, 1993).
La negligencia se manifiesta en el fenémeno antes mencionado de cascada, e inclu-
so en la “representacién mental” de las palabras. Por ejemplo, cuando a un paciente
se le dictaban palabras y oraciones, tendia a escribir tinicamente la parte derecha de
las palabras (por ejemplo, “el nifio llora” —» “fio ra”).
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Las iteraciones podrian explicarse como consecuencia de alguna desautomati-
zacién motora y de la tendencia a perseverar, cuando no se inhibe un movimiento
previo. Los pacientes con lesiones del hemisferio derecho también tienden a pre-
sentar iteraciones en el lenguaje expresivo (Ardila, 1984), igual que una leve tarta-
mudez adquirida. Se supone que la presencia de iteracién durante la escritura en
pacientes con lesiones del hemisferio derecho puede equipararse a las diferentes
formas de perseveracién en el habla (Marcie et al., 1965).

Para Ardila y Rosselli (1993), la agrafia espacial se caracteriza por:

1) omisién de rasgos y letras, pero también, adicion de rasgos y letras;

2) incapacidad para utilizar en forma correcta los espacios para unir y separar
las palabras;

3) dificultades para conservar una direccién horizontal durante la escritura;
4) incremento progresivo de los margenes izquierdos (fenémeno de cascada);
5) violacién de los espacios y desorganizacién espacial del material escrito;
6) desautomatizacién y cambios en el tipo de letra;

7) apraxia construccional para el acto de escribir;

Asimismo, los defectos en la escritura en pacientes con lesiones del hemisferio
derecho serian el resultado de:

1) negligencia hemiespacial izquierda, que se manifiesta en el aumento e incon-
sistencia de los margenes izquierdos;

2) defectos construccionales en la escritura, que se manifiestan en desautoma-
tizacién y cambios en el tipo de letra, asi como agrupamiento de los elemen-
tos de la escritura;

3) defectos espaciales generales, que se notan en la incapacidad para respe-
tar correctamente los espacios entre palabras, dificultades para conservar
una linea horizontal durante la escritura y desorganizacién del material
escrito;

4) alguna desautomatizaciéon motora y tendencia a la perseveracion.

A pesar de que los errores en pacientes con lesiones pre-roldndicas y retro-
rolandicas son similares, en el caso de las primeras los errores iterativos (adicién de
rasgos y de letras) representan el defecto mas importante en la escritura. En el caso
de las lesiones retro-rolandicas, el agrupamiento de elementos y la omision de letras
representan los dos tipos de errores mas frecuentes. En el primer caso, las altera-
ciones pertenecen mas al tipo motor perseverativo, mientras que en el segundo los
errores en la escritura pertenecen mas a una consecuencia de los defectos espacia-
les y visoconstruccionales.
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P OTRAS ALTERACIONES EN LA ESCRITURA

HEMIAGRAFIA

Las personas con secciones del cuerpo calloso escriben de forma normal con la
mano derecha, pero fracasan cuando tratan de escribir con la otra mano. Por ello se
cree que el hemisferio izquierdo controla las actividades necesarias para escribir, y
si alguien quiere escribir con la mano izquierda, siendo diestro, debera utilizar las
fibras comisurales del cuerpo calloso (Geschwind, 1965). A este tipo de alteracién
en la escritura se le llama hemiagrafia, agrafia por desconexién o agrafia unilateral
(Lebrun, 1987).

ALTERACIONES EN LA ESCRITURA DE ORIGEN FRONTAL

Aunque poco se ha enfatizado en la literatura, los pacientes con lesiones prefronta-
les pueden presentar una dificultad evidente en la escritura, aunque conservan la
capacidad de leer.

No se trata de un defecto primario en la escritura. Si se les insiste, pueden llegar
a escribir. Por otra parte, presentan un defecto en el lenguaje oral (afasia extrasil-
viana motora) que se caracteriza por una disminucién en el lenguaje espontineo,
con buena repeticiéon y comprension. Este déficit se manifestard también en el sis-
tema de lectoescritura. La agrafia de origen frontal podria denominarse agrafia
disejecutiva.

Para este grupo de pacientes, el hecho de leer (reconocimiento) es muy supe-
rior al de escribir (produccién). A veces es necesario estimularlos de manera per-
manente para que escriban una frase e incluso una palabra. Asi como en el lenguaje
oral, su produccién escrita es escasa y a menudo dejan la escritura incompleta. En
cambio, la copia puede ser superior a la escritura espontanea. Como en cualquier
otro acto motor la perseveraciéon se manifestara en la escritura y podra incluir pala-
bras y letras o rasgos de letras. Las letras o rasgos repetidos en una palabra pue-
den hacer que el paciente se sienta estimulado para perseverar. La perseveracion
se advierte no sélo cuando hay dafio frontal focal, sino también en caso de demen-
cias, en especial la enfermedad de Pick, asociada con una patologia de los 16bulos
frontales.

ESTADOS CONFUSIONALES

Chedru y Geschwind (1972) observaron que los pacientes en estado confusional
resultante de diversas etiologias podian hablar, comprender y repetir lo escuchado,
nombrar cosas y leer, pero eran incapaces de expresar sus ideas por escrito. Su
escritura era lenta, torpe y con un significado vago. Estos autores hacen hincapié en
la sensibilidad de la expresion escrita ante cualquier alteracién de la funcién cerebral
difusa.
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AGRAFIA HISTERICA

Con mucha frecuencia, las paralisis histéricas se extienden al hemicuerpo izquierdo,
y en consecuencia no se puede decir que exista agrafia histérica. Esta puede deri-
varse de una reaccién conversiva o de un temblor histérico de la mano (Benson y
Cummings, 1985), pero es probable que muchos de los casos de agrafia histérica
recogidos en la literatura cldsica hayan sido producto de una distonia focal idiopética
(calambre o espasmo del escribano). En la paralisis histérica los reflejos son norma-
les y s6lo hay cambios moderados en el tono muscular. Puede ser que la sensibilidad
se encuentre también afectada.

Ardila (1989) informé del caso singular de una paciente con una personalidad
histérica, quien habia adquirido la habilidad de escribir hacia atras (desde la dltima
hasta la primera letra) y podia firmar con cualquier mano y en cualquier direccién.
En el historial de esta mujer se detallaba una serie de dificultades para aprender a
leer, asi como zurdera contrariada.

» MODELOS PSICOLINGUISTICOS DE LAS AGRAFIAS

En afios recientes ha habido un gran interés por desarrollar modelos psicolingiiisti-
cos de las agrafias (Roeltgen, 1993). Asi, se han relacionado diferentes niveles de
procesamiento del lenguaje (fonoldgico, lexical, semantico) con alteraciones parti-
culares en el lenguaje escrito.

Estos modelos suelen distinguir dos grupos principales de agrafias (disgrafias):
las centrales y las periféricas (Ellis, 1988), similar a la distincion que se establece
entre alexias centrales y periféricas (Shallice y Warrington, 1980). En el cuadro 6.4
se hace una comparacién entre los sindromes aléxicos clasicos (neurolégicos o ana-
témicos) y los sindromes agraficos segtin la clasificacién psicolingiiistica.

Cuabro 6.4. Clasificacion comparativa de las agrafias (Adaptado de Benson y Ardila, 1996)

CLASIFICACION NEUROLOGICA CLASIFICACION PSICOLINGUISTA
Agrafias afasicas Agrafias centrales
Se clasifican segun el defecto Agrafia lexical (superficial)
lingiiistico basico asociado con
la agrafia: agrafia en la afasia de Agrafia fonolégica
Broca (agrafia no fluente).
Con la afasia de Wernicke (agrafia fluente), etc. Agrafia profunda
Agrafias no afasicas Agrafias periféricas

Agrafia motora
Agrafia espacial Agrafia espacial (aferente)
Agrafia apraxica Agrafia apraxica
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AGRAFIAS (DISGRAFIAS) CENTRALES

Afectan uno o més de los procesos implicados en el deletreo de palabras familiares
y no familiares (y seudopalabras); por lo tanto, afectan el deletreo en todas sus for-
mas de produccién: escritura a mano o a maquina, deletreo oral, deletreo con
secuencia de las letras escritas en tarjetas, etc. Existen tres tipos de agrafias cen-
trales: la agrafia fonolégica, la agrafia lexical (superficial) y la agrafia profunda.

Agrafia fonologica

En este trastorno el paciente conserva la capacidad para escribir palabras familiares,
regulares o irregulares, pero no puede deletrear seudopalabras. Incluso en palabras
legitimas de baja frecuencia con formas inusuales de deletreo advierte una buena
ejecucion. En contraste con la capacidad para escribir palabras regulares e irregula-
res, hay una incapacidad sorprendente para escribir seudopalabras legitimas al dic-
tado (Bub y Kertesz, 1982; Baxter y Warrington, 1985). Los errores en el deletreo
por parte del paciente, en general no son de tipo fonolégico sino por similitud visual
(Roeltgen, 1983; Shallice, 1981).

Roeltgen (1985) relaciona la agrafia fonolégica con lesiones a nivel de la circun-
volucién supramarginal y la region insular adyacente. Alexander ef al., (1992) se
basaron en sus propios casos y los de otros estudiosos anteriores a ellos para con-
cluir que la agrafia fonoldgica puede ser consecuencia de lesiones en una amplia
regién perisilviana, la cual participa en el procesamiento fonolégico central.

Agrafia lexical (superficial)

Se considera que en algunas lenguas, como el inglés, hay dos sistemas posibles para
deletrear las palabras: uno lexical y otro fonolégico (Beauvois y Dérouesné, 1981;
Hartfield y Patterson, 1983; Roeltgen, 1985; Roeltgen et al., 1983; Shallice, 1981). El
sistema lexical es necesario para deletrear palabras irregulares (las que no se pue-
den deletrear mediante el sistema directo grafofonémico; por ejemplo, knight) y
palabras ambiguas (las que tienen sonidos que pueden ser representados por dife-
rentes letras o conjuntos de letras), para lo cual es necesario utilizar la imagen visual
de la palabra (Roeltgen, 1985). Sin embargo, también se puede recurrir al sistema
lexical para deletrear palabras ortograficamente regulares, que también podrian
escribirse utilizando el sistema fonografémico. Al trastorno en el sistema lexical se
le llama agrafia lexical o agrafia de superficie (superficial), y se caracteriza porque el
paciente tiene dificultades para deletrear palabras irregulares y ambiguas, aunque
preserva el deletreo de palabras regulares.

En la agrafia lexical no es posible deletrear palabras irregulares, pero se con-
serva la capacidad para deletrear palabras regulares y seudopalabras legitimas. La
habilidad de escribir disminuye cuando aumenta la ambigiiedad ortografica. Al igual
que en la alexia de superficie, la frecuencia de la palabra desempefia un papel deci-
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sivo, lo cual sigiere que la vulnerabilidad de las unidades ortograficas depende de la
historia previa de lectura del sujeto (Bub ef al., 1985).

Por lo comin, estos pacientes tienden a presentar una “regularizaciéon” en la escri-
tura: las palabras se escriben en forma tal que parecen fonolégicamente correctas, aun-
que su ortografia sea incorrecta. Estos errores supondrian una sobreutilizacién del
sistema fonografémico, asociada con una disminucién en la habilidad para utilizar la for-
ma visual de las palabras. Bub y Chertkow (1988), sin embargo, senalan que la agrafia
lexical presenta cierta variabilidad en la seleccién de la correspondencia ortogréafica.

En lenguas con alta homografia heterofénica (como el francés) se espera que
este defecto sea importante. En espafiol, con cierta heterografia homofénica (Vg.,
hasta-asta) pero sin homografia heterofénica, usualmente este defecto se denomina
simplemente como “disortografia”.

Se sugiere que este defecto particular en la escritura se debe a lesiones en la cir-
cunvolucién angular y el 16bulo parieto-occipital (Roeltgen, 1993). Sin embargo,
Rapcsak et al., (1988) informaron de un caso de agrafia lexical con una lesién focal en
la circunvolucién precentral izquierda. Se debe sefnalar que los defectos ortograficos
en espanol no sélo se asocian con la afasia de Wernicke, sino también con una pato-
logia del hemisferio derecho (Ardila et al., 1996). Se cree que, en espaiiol, el uso de
la ortografia se asocia de manera significativa con la habilidad para visualizar la for-
ma como se escriben las palabras.

Agrafia profunda

Se refiere a un trastorno en la escritura caracterizado por a) incapacidad para dele-
trear seudopalabras y palabras funcionales, b) el mejor deletreo de palabras alta-
mente imaginables que de palabras de baja imaginabilidad, y c) la presencia de
paragrafias semanticas (Bub y Kertesz, 1982). Esta agrafia se ha asociado con agra-
fia fonol6gica pues los pacientes presentan lesiones en la circunvolucién supramar-
ginal y la insula, pero en su caso estas lesiones son mucho méas extensas; se espera,
sin embargo, que se preserve la circunvolucién angular.

AGRAFIAS (DISGRAFIAS) PERIFERICAS

Afectan una sola modalidad de produccién de la escritura. En general, se informa que
hay un buen deletreo oral asociado con dificultad para escribir (Baxner y Warrington,
1986; Papagno, 1992), aunque se ha llegado a encontrar el patrén opuesto
(Kinsbourne y Warrington, 1965). Para algunos autores, hay diferentes tipos de
agrafias periféricas. De hecho, éstas corresponden a las agrafias no afasicas.

Agrafia espacial (aferente)

Esta agrafia, por lo comiin asociada con lesiones del hemisferio derecho, ha sido
relativamente bien analizada en la literatura (Ardila y Rosselli, 1993; Ellis et al.,
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1987; Hécaen et al., 1963;). Lebrun (1976) propuso llamarla “agrafia aferente’, y sus
caracteristicas principales se analizaron con anterioridad.

Agrafia apraxica

En este caso el principal defecto del paciente se halla al nivel de los procesos moto-
res periféricos, los “patrones motores graficos” (Ellis, 1982). La escritura es correc-
ta desde el punto de vista del deletreo, aunque las letras pueden estar bastante
deformadas (Baxter y Warrington, 1986; Papagno, 1992; Roeltgen y Heilman, 1983).
En cuanto a la copia, por lo general es casi normal. El diagnostico de agrafia apraxi-
ca supone una alteracién en la escritura en ausencia de trastornos en el deletreo, la
lectura, u otros problemas generales en el lenguaje, y debe ocurrir en ausencia de
dificultades praxicas o visoespaciales significativas (Baxter y Warrington, 1986).

Papagno (1992) describié un caso bastante ilustrativo de agrafia apraxica: el
paciente presentaba una lesion isquémica parietal izquierda y conservaba su capaci-
dad para el deletreo. No presentaba defectos en su lenguaje oral o en otras habilida-
des cognoscitivas, con excepciéon de su escritura. Tanto en la escritura espontinea
como en la denominacién escrita y la escritura al dictado, el paciente duplicaba las
letras y los rasgos, y tenia errores de omisién. También tendia a sustituir letras, y la
trascripciéon de mayiscula a mintscula estaban alteradas. La apraxia para la escritu-
ra no se asociaba con otras formas de apraxia.
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Capitulo 7

Acalculia

La comprension de los procesos de calculo ha avanzado de manera notable en afos
recientes y ya se han propuesto algunas clasificaciones de los trastornos en las habi-
lidades de célculo (Ardila y Rosselli, 2002; Grafman, 1988; Grafman et al., 1982;
Hécaen ef al., 1961; Levin, Goldstein y Spiers 1993). Hoy en dia es razonable supo-
ner que hay defectos primarios en las habilidades de cilculo, con frecuencia asocia-
dos con lesiones del parietal posterior izquierdo (Ardila y Rosselli, 2002; Dehaene et
al., 2004; Denburg y Tranel, 2003; Grafman, 1988; Hécaen ef al., 1961; Mayer et al.,
2003), y con trastornos secundarios, como resultado de defectos lingiiisticos, espa-
ciales, de atencion, y otros defectos cognoscitivos asociados. La acalculia primaria
(también llamada anaritmetia) se relaciona con agnosia digital, con defectos en la dis-
criminacién derecha-izquierda y, probablemente, con dificultades generales en el uso
de conceptos espaciales verbalmente mediados (Ardila ef al., 1989).

Es importante conocer las diferencias individuales en las habilidades de calculo.
Algunos nifios no logran desarrollar normalmente sus habilidades calculo, defecto al
que se llama discalculia de desarrollo. En este capitulo se hace referencia a la acal-
culia como pérdida o alteracién en la capacidad para realizar tareas de calculo, como
resultado de algiin dafio cerebral. En ocasiones la acalculia se conoce también como
discalculia adquirida.

Es evidente que las capacidades de calculo estan muy relacionadas con factores
educacionales y profesionales (Ardila y Rosselli, 2002; Deloche ef al., 1994), y debi-
do a que son muy variables resulta dificil, evaluar la acalculia. Sin embargo, se cree
que algunas habilidades bésicas, como contar y hacer operaciones aritméticas basi-
cas (suma y resta), son del dominio de la poblacién en general. Contar implica cono-
cer el concepto de niimero como cantidad (numerosidad), y los conceptos de mayor
y menor. Las operaciones aritméticas suponen el uso de ciertas reglas sintacticas. El
cuadro 7.1 muestra un modelo de evaluacién de las habilidades de calculo propuesto
por Ardila y Rosselli (2002).

» DESARROLLO HISTORICO DEL CONCEPTO DE ACALCULIA

Henschen (1922, 1925) introdujo el término acalculia para referirse a la alteracién en
las habilidades matemadticas debido a patologia cerebral. Berger (1926) distinguié
entre una acalculia primaria y otra secundaria; esta Gltima se refiere a un defecto
derivado de un déficit cognoscitivo diferente: memoria, atencién, lenguaje, etc.
Gerstmann (1940) asegur6 que la acalculia aparecia junto con la agrafia, la desorien-
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CuADRrO 7.1.
habilidades de calculo

Resumen de las areas que potencialmente pueden incluirse en una evaluacion de las

1. Contar
1.1. Contar objetos reales
1.2. Contar en progresion
1.3. Contar en regresion
2. Estimacion de cardinalidad
2.1. Forma arabiga
2.2. Nimeros presentados oralmente
3. Lectura de nimeros
3.1. Digitos arabigos
3.2. Numeros romanos
4. Escritura de nimeros
5. Transcodificacion
5.1. De un cédigo numérico a un cédigo verbal
5.2. De un cadigo verbal a un codigo numérico
6. Lectura y escritura de signos aritméticos
6.1. Lectura de signos aritméticos
6.2. Escritura de signos aritméticos
Automatismos numéricos
7.1. Tablas de multiplicar
7.2. Sumar cantidades de un digito
7.3. Restar cantidades de un digito
8. Completar una operacion aritmética
8.1. Numeros
8.2. Signos aritméticos
9. Comparacion de magnitudes
10. Operaciones aritméticas sucesivas
10.1. Sumar
10.2. Restar

S

11. Calculo mental
11.1. Sumar
11.2. Restar
11.3. Multiplicar
11.4. Dividir
12. Célculo escrito
12.1. Sumar
12.2. Restar
12.3. Multiplicar
12.4. Dividir
13. Alinear numeros en columnas
14. Operaciones aritméticas utilizando
una base diferente
15. Fracciones
15.1. Comparacion de fracciones
15.2. Sumar y restar fracciones
16. Repeticion de digitos
16.1. En orden directo
16.2. En orden inverso
17. Conocimiento numérico general
18. Conocimiento numérico personal
19. Estimacion de cantidades
20. Estimacion del tiempo
21. Estimacion de magnitudes
22. Problemas numéricos
23. Utilizacion del dinero

tacion derecha- izquierda y la agnosia digital, conformando un sindrome bésico al que
de ahi en adelante se conoci6 como sindrome de Gerstmann.
Hécaen et al., (1961) distinguieron tres tipos de trastornos en el calculo: 1) la

alexia y la agrafia para nimeros; 2) la acalculia espacial, y 3) la anaritmetia o anarit-
mia, que corresponde a la acalculia primaria. La acalculia espacial es un trastorno en
la organizacién espacial de las cantidades en una posicién correcta; con frecuencia,
se acompaiia de negligencia espacial e inversién de nimeros.

Para Boller y Grafman (1983, 1985), las habilidades de cilculo pueden alterarse
como resultado de: 1) incapacidad para apreciar lo que significan los nombres de los
nimeros; 2) defectos visoespaciales que interfieren en la organizacién espacial de
los ntimeros y los aspectos mecanicos de las operaciones; 3) incapacidad para recor-
dar hechos matematicos y hacer uso apropiado de ellos, y 4) defectos en el pensa-
miento matemadtico y en la comprension de las operaciones subyacentes. A ello se
podria afadir incapacidad para conceptualizar cantidades (numerosidad) e invertir
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operaciones (como sumar - restar). Asi, es posible distinguir diferentes tipos de
errores en la realizacién de tareas numéricas.

McCloskey y colaboradores (1985, 1986, 1991; McCloskey y Caramazza, 1987)
propusieron un modelo general para procesar nimeros y hacer cilculos. También
establecieron una distincién bésica entre el sistema de procesamiento de nimeros,
que incluye los mecanismos para comprender y producir nimeros, y el sistema de
calculo, que incluye los componentes de procesamiento requeridos para llevar a cabo
las operaciones. En caso de patologia cerebral, estos componentes podrian disociar-
se. Los hechos (por ejemplo, las tablas de multiplicar), las reglas (como expresar N x
0 = 0) y los procedimientos (como hacer multiplicaciones siguiendo una secuencia de
derecha a izquierda) se consideran como
elementos del sistema de célculo. Los
errores en el cilculo como resultado de
una patologia cerebral y en sujetos nor-
males se pueden deber a una evocacién
inadecuada de los hechos numéricos, al
uso inapropiado de las reglas aritméticas
y a errores de procedimientos.

CuaprO 7.2. Tipos de acalculia (Adaptado de
Ardila y Rosselli, 2002)

ACALCULIA PRIMARIA
Anaritmetia

ACALCULIA SECUNDARIA

El cuadro 7.2 muestra una clasifica-
ciéon de las acalculias. Desde Berger
(1926) se acepta que hay una distincién
béasica entre acalculia primaria (anaritme-
tia) y acalculia secundaria. Existe, sin
embargo, cierta superposicién entre los
subtipos propuestos. Por ejemplo, en la
anaritmetia hay déficit espaciales; la acal-

Acalculia afasica

en la afasia de Broca

en la afasia de Wernicke
en la afasia de conduccién
en otras formas de afasia

Acalculia aléxica

en la alexia central
en la alexia pura

culia espacial que resulta de dafio en el en la alexla espacial

hemisferio derecho es también, en parte,
una acalculia aléxica. No obstante, la cla-
sificacién propuesta permite describir y
sistematizar los defectos en el calculo
como producto de dafo cerebral.

Acalculia agrafica
Segun la forma especifica de agrafia

Acalculia frontal
Acalculia espacial

» ANARITMETIA

Esta se refiere a un defecto primario en las habilidades de calculo, por lo que corres-
ponde a la acalculia primaria. El paciente sufre pérdida de los conceptos numéricos,
es incapaz de entender cantidades, falla en la ejecucién de operaciones matematicas
bésicas, no puede utilizar reglas sintacticas en el calculo (como “llevar” y “prestar”)
(Grafman ef al., 1982; Warrington, 1982) y a menudo confunde los signos aritméticos
(Ferro y Botelho, 1980). Si se parte del examen clinico, pareceria que el paciente ha
olvidado como se encuentra organizado el sistema numérico. Hécaen et al., (1961)
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hallaron una superposicién importante entre la anaritmetia y la alexia y agrafia para
nimeros. En una muestra de 73 pacientes con anaritmetia encontraron que 62%
presentaban afasia, 61% errores construccionales, 54% defectos del campo visual,
50% déficit cognoscitivos generales, 39% alexia verbal, 37% defectos somatosenso-
riales, 37% confusion derecha-izquierda y 33% alteraciones ocumolomotoras. Dicha
muestra resulté tan heterogénea que la acalculia podia ficilmente relacionarse con
algunos defectos adicionales.

Es raro encontrar casos de anaritmetia pura sin defectos lingiiisticos adiciona-
les. Si los hay, el paciente cometera errores en operaciones aritméticas, sean orales
o escritas, presentaré fallas en el manejo de conceptos matematicos y no sabra uti-
lizar los signos aritméticos. En general, se considera que las lesiones parietales pos-
teriores izquierdas se asocian con acalculia primaria (véase figura 7.1), aunque se ha
llegado a saber de casos de acalculia primaria asociados con otro tipo de lesiones
cerebrales (Dehaene ef al., 2004; Ferro, 1990; Lucchelli y De Renzi, 1993).

FIGURA 7.1. Lesiones parietales posteriores
izquierdas se han asociado con acalculia primaria

Rosselli y Ardila (1989) analizaron los errores de pacientes con lesiones parie-
tales posteriores izquierdas y encontraron defectos en el célculo oral y escrito. En
75% de los pacientes hubo confusién de signos, aunque todos ellos tuvieron errores
en tareas de transcodificacion (pasar del cédigo verbal al cédigo numérico, o vice-
versa; por ejemplo, 32 — treinta y dos), en operaciones sucesivas y en la solucién
de problemas matematicos.

Aunque no es frecuente hallar casos de anaritmetia pura por lesiones focales del
cerebro, en casos de demencia, se puede encontrar cierto grado de anaritmetia
(Grafman et al., 1989; Parlato, 1992). También se encuentran discretas dificultades
en el célculo durante las etapas de envejecimiento normal (Ardila y Rosselli, 1986).

ACALCULIA AFASICA

Los problemas en el cilculo pueden derivarse de los defectos lingiiisticos. Asi, los
pacientes con afasia de Wernicke y escasa memoria verbal manifestaran sus defectos
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de memoria verbal en la realizacién de célculos. Quienes presenten afasia de Broca y
agramatismo tendran dificultades para manejar la sintaxis aplicada al cdlculo. En la
afasia de conduccion (déficit fundamental en el lenguaje repetitivo) los problemas de
repeticion seran evidentes a la hora de hacer secuencias inversas de nimeros. Esto
significa que los problemas para hacer calculos se relacionan con las incapacidades
lingiiisticas de los pacientes afasicos (Grafman ef al., 1982). Sin embargo, los erro-
res dependen, por lo tanto, del tipo particular de afasia.

ACALCULIA EN LA AFASIA DE BROCA

Dahmen et al., (1982) reconocieron que las personas con afasia de Broca tienen difi-
cultades para hacer célculos de tipo numérico-simbdlico, como producto de su alte-
racion lingiiistica. Por su parte, Deloche y Seron (1982, 1987) hallaron errores de
tipo sintactico, pues los pacientes tenian problemas para contar de atras hacia adelan-
te y para hacer operaciones sucesivas (por ejemplo, 100, 93, 86... o bien 1, 4, 7...).
También tenian errores de jerarquia (como 5 — 50), sobre todo en la lectura, y tam-
bién fallas de orden (es especial, en la escritura). En tareas de transcodificacién, se
encontré omisién de particulas gramaticales. "Llevar" es generalmente dificil para
este grupo de pacientes.

Por ende, el empleo de la gramdtica y la sintaxis es problematico en pacientes
con afasia de Broca, que puede interpretarse como un trastorno en la secuenciaciéon
del lenguaje. No sorprende, por ello, que en tareas de calculo la elaboracién de
secuencias se encuentre también alterada.

ACALCULIA EN LA AFASIA DE WERNICKE

Quienes padecen afasia de Wernicke tienen errores de tipo semantico, relacionados
con errores de tipo lexical en la lectura y escritura de niimeros. Para Dahmen et al.,
(1982), los errores de cilculo en estos pacientes se asocian con sus errores en el
procesamiento visoespacial. Luria (1977) senala que los errores de calculo en la afa-
sia actstico-amnésica (afasia de Wernicke tipo II) dependen de los defectos en la
memoria verbal. Esto es evidente en la solucién de problemas numéricos, cuando el
paciente trata de recordar ciertas condiciones del problema. Cuando se le interroga
sobre hechos numéricos (por ejemplo, “écudntos dias tiene un afio?”) saltan a la vis-
ta los errores parafésicos. El significado de las palabras es incierto, lo cual es valido
también en el caso de los ntimeros. Los errores de 1éxico son abundantes en dife-
rentes tareas. Benson y Denckla (1969) destacan la presencia de parafasias verbales
como una fuente importante de errores de calculo en estos pacientes. Al escribir
ntmeros al dictado, pueden escribir nlimeros por completo irrelevantes (por ejem-
plo, cuando al paciente se le pide que escriba 257, repite 820, para anotar, finalmente,
193), mostrando pérdida del sentido del lenguaje. En la lectura puede haber errores
por descomposicién (463 — 46, 3). Las operaciones mentales, las operaciones
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sucesivas y la solucién de problemas numéricos resultan igualmente dificiles para
estas personas (Rosselli y Ardila, 1989).

ACALCULIA EN LA AFASIA DE CONDUCCION

Esta condicién se asocia frecuentemente con acalculia. Los pacientes pueden equi-
vocarse al llevar a cabo operaciones mentales y escritas. También tienen problemas
para hacer operaciones sucesivas y solucionar problemas. Cuando se trata de leer
nlmeros, aparecen errores por descomposicion, orden y jerarquia (Rosselli y Ardila,
1989). A menudo, fallan en “llevar”, en el uso general de la sintaxis del célculo e
incluso en la lectura de signos. Todo lo anterior, podria interpretarse como una ana-
ritmetia; sin embargo, debe considerarse que la lesién en la afasia de conduccién
puede ubicarse muy cerca del dafo esperado en la anaritmetia. Tanto la afasia de
conduccién como la anaritmetia se han relacionado con dano en el parietal izquier-
do. Asi, la correlacion significativa entre afasia de conduccién y acalculia no es una
coincidencia.

» ACALCULIA ALEXICA

Los problemas en el calculo pueden relacionarse con dificultades en la lectura. Esto
equivale a una acalculia aléxica o alexia para los nimeros. Se han descrito cuatro
tipos basicos de alexia (pura, central, frontal y espacial) (véase capitulo 5: Alexias),
pero los errores en el cdlculo en casos de alexia frontal se analizaron al describir la
afasia de Broca, y los errores en el cdlculo en la alexia espacial se consideraran al
describir la acalculia espacial. Se analizaridn entonces sélo los errores en el calculo
hallados en la alexia pura (alexia sin agrafia) y en la alexia central (alexia con agrafia).

ACALCULIA EN LA ALEXIA PURA

La alexia pura (o alexia sin agrafia o alexia occipital) es mas una alexia verbal (alexia
para palabras) que una alexia literal (alexia para letras). Es razonable que el pacien-
te presente mayores dificultades al leer nimeros compuestos de varios digitos que
al leer digitos aislados. Cuando lee ntimeros los descompone (81 —» 8,1) y tiene
errores de jerarquia. Cuando lee palabras, lo hace mejor en las letras ubicadas a la
izquierda; asimismo, al leer nimeros sélo lo hace correctamente en el primero o los pri-
meros digitos, e incluso muestra cierta negligencia en el lado derecho (3756 — 375).
Debido a la alexia, hacer operaciones por escrito es dificil y frecuentemente se fra-
casa. Debido a los problemas de exploracién visual, alinear nimeros en columnas y
“llevar” son tareas en las cuales se tiende al fracaso.

Es importante subrayar que la lectura se hace de izquierda a derecha (en las len-
guas occidentales, por lo menos), pero la realizacién de operaciones aritméticas pro-
cede de derecha a izquierda. Ademads de la hemianopsia (o al menos cuadrantanopsia)
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usualmente asociada con la alexia pura, hay problemas de exploracién visual y para
dirigir la atencién a la derecha. Al relacionarse unos con otros, estos trastornos difi-
cultan la realizacién de operaciones aritméticas por escrito. Sin embargo, se con-
serva la capacidad de llevar a cabo operaciones mentales.

ACALCULIA EN LA ALEXIA CENTRAL

La alexia parieto-temporal incluye la incapacidad de leer niimeros u otros sistemas
simbélicos (como las notas musicales). Sin embargo, a menudo en la practica clinica
la lectura de digitos o nimeros compuestos por varios digitos puede ser superior a
la lectura de letras o palabras. En ocasiones, el paciente no puede decidir si un sim-
bolo determinado corresponde a una letra o a un niimero; asimismo, la posibilidad de
hacer operaciones matematicas por escrito estd alterada, aunque la ejecucién mental
es muy superior. No obstante, a pesar de que es conceptualmente valido distinguir
entre alexia y agrafia para nimeros y anaritmetia, en la practica resulta dificil de
establecer. La topografia del dano es similar en la alexia con agrafia y en la acalculia
primaria, pues corresponde a la circunvolucion angular izquierda. En general la ale-
xia literal para niimeros se asocia con alexia para signos aritméticos.

» ACALCULIA AGRAFICA

Los errores de calculo pueden aparecer como resultado de la incapacidad de escri-
bir cantidades. La dificultad especifica se asocia con el tipo particular de agrafia.

Cuando se relaciona con la afasia de Broca, la agrafia sera de tipo no fluente para
cantidades, con algunas perseveraciones y errores de orden. En tareas de transco-
dificacién del c6digo numérico al cédigo verbal, los pacientes omiten elementos gra-
maticales y letras. También tienen dificultades para elaborar secuencias escritas de
ndmeros (1, 2, 3,...), sobre todo en orden inverso (10, 9, 8,...).

En la afasia de Wernicke la agrafia para nimeros seré de tipo fluente. Sin embar-
go, por los defectos de comprensién verbal, el paciente se equivoca al escribir nime-
ros al dictado, e incluso escribe nimeros totalmente irrelevantes (428 — 2530).
También comete errores lexicales (paragrafias verbales numeéricas). En la escritura
al dictado, puede hallarse fragmentacién (25 — 20,5).

En la afasia de conduccién es evidente un defecto agréfico en la escritura de
nimeros. El paciente es incapaz de convertir el nimero escuchado y que incluso aun
ha repetido para si, a una forma grafica. Presenta ademas errores de orden, jerarquia
e inversion. La posible agrafia apraxica altera la habilidad para realizar la secuencia
motora requerida para escribir letras, y también hace lo propio en la escritura de
nimeros. Escribir ntimeros es un proceso lento, dificil, con miltiples correcciones.

La agrafia para niimeros en casos de agrafias motoras comparte las mismas caracte-
risticas observadas en la escritura de letras, palabras y frases. Cuando hay agrafia paré-
tica, los nimeros son grandes y burdamente formados. En la agrafia hipocinética son
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evidentes las dificultades para iniciar el acto motor y existe micrografia y estrechamien-
to progresivo de los niimeros. En la agrafia hipercinética los niimeros suelen ser gran-
des, distorsionados y dificiles de leer; con frecuencia, el paciente es incapaz de escribir.

En otras palabras, la agrafia se manifiesta tanto en la escritura del lenguaje como
en la escritura de niimeros y en la realizacién de operaciones por escrito.

P ACALCULIA FRONTAL

A menudo se mencionan en la literatura los errores de célculo en pacientes con lesio-
nes prefrontales (Luria, 1980; Stuss y Benson, 1986), aunque en la realizacién de ope-
raciones aritméticas simples tales dificultades suelen pasar inadvertidas. Estos
pacientes pueden contar, comparar cantidades y realizar operaciones aritméticas sen-
cillas, sobre todo si se les permite utilizar papel y lapiz. Sin embargo, son incapaces de
realizar operaciones mentales y operaciones sucesivas, y resolver problemas mate-
maticos. Para ellos el manejo de conceptos matematicos complejos es imposible.

Los pacientes con dafio frontal pueden tener fallas en tareas de célculo, como con-
secuencia de cuatro tipos diferentes de alteraciones: 1) las que resultan de defectos
atencionales; 2) las que se deben a perseveracion; 3) las que son consecuencia de pér-
dida de conceptos matematicos complejos, y 4) las que se asocian con la incapacidad
de establecer y aplicar una estrategia apropiada para resolver un problema numérico.

Los déficit atencionales se muestran en la dificultad para concentrarse en las
condiciones del problema. El paciente no puede involucrarse en la tarea, pues pre-
senta continuas asociaciones tangenciales. Una tarea numérica implica cierto nivel
de esfuerzo (atencioén) y control mental (concentracién), y los defectos atencionales
constituyen uno de los factores basicos en caso de lesiones frontales del cerebro
(Luria, 1980; Stuss y Benson, 1986).

La perseveracion es evidente cuando se continia dando la misma respuesta ante
condiciones diferentes. Si al paciente se le pide restar 7 de 100, es probable que en
principio esté en lo correcto, pero luego caera en un estereotipo de respuesta, sefia-
lando, por ejemplo, 100, 93, 83, 73, 63, etc. La perseveracién constituye un trastor-
no sobresaliente en caso de lesiones frontales, y puede notarse en muchos tipos de
tareas, incluyendo las numéricas. La perseveracion aparece también en la lectura y,
especialmente, en la escritura de nimeros.

Al tratar de resolver problemas matemaéticos (como: “si tengo 18 libros distri-
buidos en dos estantes, y en uno de ellos hay el doble de libros que en el otro, {cuin-
tos libros hay en cada estante?”), el paciente tiene dificultades para manejar al
mismo tiempo diferentes elementos (es decir, los libros estdn divididos, hay una
relacién de 2 a 1 y hay 18 libros en total), e incluso puede ser incapaz de entender
en qué consiste el problema; en vez de solucionarlo, el paciente simplemente lo repite.
No existe, entonces, una estrategia de solucién. En pruebas estandar de inteligen-
cia, es muy probable que los pacientes con lesiones frontales obtengan bajos punta-
jes en las subpruebas de aritmética.
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P ACALCULIA ESPACIAL

Los defectos espaciales en el célculo en pacientes con dafio del hemisferio derecho,
particularmente parietal, se asocian a menudo con negligencia hemiespacial, alexia
y agrafia de tipo espacial, dificultades construccionales y trastornos espaciales en
general. No se advierten dificultades al contar, ni al realizar operaciones sucesivas.

Al leer nimeros, estos pacientes pueden presentar cierta fragmentacién por
negligencia (523 —> 23). La lectura de nimeros complejos, en la cual la posicién
espacial es critica, muestra alteraciones (por ejemplo, 1003 — 103), e incluso hay
inversion de digitos (por ejemplo, 32 — 23). Al escribir nimeros se repiten las mis-
mas dificultades que en la escritura de letras (Ardila y Rosselli, 1993), es decir, uti-
lizacién exclusiva de la mitad derecha de la pagina, iteraciones de digitos (por
ejemplo, 227 — 22277) y de rasgos (sobre todo en el nimero 3), incapacidad de
mantener la direccién en la escritura, desorganizacién espacial y escritura sobre los
segmentos ya utilizados de la pagina.

Al realizar operaciones aritméticas escritas, los pacientes con lesiones del
hemisferio derecho entienden cudnto deben “llevar” (o “prestar”), pero no saben
donde exactamente deben colocarlo. Ademads, su incapacidad para alinear nimeros
en columnas les impide realizar operaciones aritméticas escritas. Por ello, con fre-
cuencia mezclan procedimientos; por ejemplo, al restar, suman. Este defecto se rela-
ciona con otro muy frecuente: no parecen sorprenderse con resultados imposibles
(llamados errores de razonamiento), como cuando, el resultado de una resta es
mayor que el minuendo. Este tipo de error en el razonamiento aritmético se ha
encontrado también en nifios con discalculia de desarrollo.

Segiin Ardila y Rosselli (1994), los trastornos en el calculo por lesiones en el
hemisferio derecho tienen las siguientes caracteristicas: 1) son particularmente
notables en el calculo por escrito, pues hay alguna disociacién entre el cilculo men-
tal y el célculo por escrito: mientras que el primero se conserva, el segundo esté
seriamente alterado; 2) los problemas que presenta la lectura y escritura de ntime-
ros son los mismos de la escritura en general, es decir, son evidentes cierta alexia y
agrafia espacial. En la escritura de ntimeros se encuentra:

* adicion de rasgos y digitos

* incapacidad para utilizar correctamente el espacio a fin de unir y separar
nimeros

* problemas para mantener una direccién horizontal durante la escritura

* incremento del los margenes izquierdos e inestabilidad para mantener el
margen (“fenémeno de cascada”)

* desorganizacién espacial del material escrito
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En la lectura de nimeros se encuentra:

» cierta dificultad en el reconocimiento de la orientacién espacial de los digitos
e inversion espacial de niimeros

* negligencia hemiespacial izquierda

* incapacidad para seguir los renglones al hacer operaciones aritméticas y
explorar secuencialmente el material escrito

La acalculia asocia, de manera significativa, con dos defectos subyacentes en
estos pacientes: 1) pérdida de los automatismos numéricos, como las tablas de mul-
tiplicar; la capacidad de hacer calculos se vale de diferentes automatismos, como las
tablas de multiplicar y las operaciones con un digito, y 2) ocasionalmente, en casi la
tercera parte de los pacientes, errores de razonamiento (pues los resultados son
imposibles desde el punto de vista aritmético).

En resumen, en caso de patologia cerebral es posible encontrar diferentes tras-
tornos en la capacidad de calculo, algunos de los cuales se derivan de defectos (ora-
les y escritos) en el lenguaje. Otros tienen una relaciéon muy estrecha con defectos
espaciales (acalculia espacial), déficit frontales (acalculia frontal) o un defecto pri-
mario en la realizacién de tareas aritméticas (anaritmetia).

» SINDROME DE GERSTMANN

Desde hace décadas a la acalculia se le vincula a otros signos clinicos, como agnosia
digital, desorientacién derecha - izquierda y agrafia (Gerstmann, 1940). Estos tres sig-
nos clinicos y la acalculia conforman el llamado “sindrome de Gerstmann”, cuya exis-
tencia ha sido objeto de polémica y severos cuestinonamientos en la literatura
(Benton, 1977, 1992; Botez, 1985; Poeck y Orgass, 1966; Strub y Geschwind 1983).
Por lo comun, este sindrome aparece en una forma “incompleta”, o asociado con otros
defectos: en general, afasia, alexia y trastornos perceptuales (Frederiks, 1985).

El sindrome de Gerstmann (completo o incompleto) sugiere algtin tipo de pato-
logia parietal posterior izquierda (circunvolucién angular izquierda), por lo que se ha
propuesto remplazar su denominacién por la de “sindrome angular” (Benson, 1979;
Strub y Geschwind, 1983). El informe de Morris et al., (1984) sobre la aparicién del
sindrome de Gerstmann como consecuencia de la estimulacién eléctrica refuerza su
localizaci6én angular. En la literatura se han dado a conocer algunos casos evidentes
de sindrome de Gerstmann asociados con patologia en la circunvolucién angular
(Ardila et al., 2000; Mazzoni et al., 1990; Roeltgen et al., 1983; Strub y Geschwind,
1974; Varney, 1984). En consecuencia, parece razonable asumir su localizacién angu-
lar. Se han encontrado los signos de este sindrome cuando se realiza el mapeo cere-
bral directo de la circunvolucién angular (Roux et al., 2003). Al utilizar la resonancia
magnética funcional, se observa que la circunvolucién angular izquierda se activa no
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sélo en tareas aritméticas que requieren la evocacién de hechos numéricos simples,
sino también como resultado de un entrenamiento relativamente corto en calculos
complejos (Delazer et al., 2003).

En su presentacion “pura”, el sindrome de Gerstmann no se acompana de afa-
sia. Sin embargo, no se acostumbra explorar la posible presencia de afasia semantica
(o afasia extrasilviana sensorial tipo II) (Ardila et al., 2000; Ardila et al., 1989). Segtin
Strub y Geschwind (1983), la localizacién del sindrome de Gerstmann seria angular,
y no se extenderia hacia el 16bulo occipital (como sefialé6 Gerstmann), sino hacia la
circunvolucién supramarginal y parietal inferior. La agrafia corresponderia a una de
tipo agrafia apraxico (no afisico) y, en consecuencia, no asociada con alexia.

La presentacién completa del sindrome de Gerstmann es inusual, y es comiin
que se presente en forma “incompleta”. En este tltimo caso, suele no haber agrafia,
y ello se puede deber a que la topografia de la agrafia aprixica no es precisamente
angular, sino mas bien parietal inferior. Ardila y colaboradores (1989, 2000) propu-
sieron remplazar la agrafia por la afasia semantica como parte del sindrome angular
o sindrome de Gerstmann; o, simplemente, considerar la afasia semantica como un
quinto signo del sindrome de Gerstmann. Asi, éste incluiria acalculia, agnosia digi-
tal (o una forma méis extendida de autotopagnosia), desorientacién derecha-izquier-
da y afasia semantica. A veces se observa agrafia sin alexia, pero la agrafia seria el
resultado de la extensién de la lesién hacia la circunvolucién parietal inferior, no
exactamente de una patologia angular.

» ORIGENES DE LAS HABILIDADES DE CALCULO

La capacidad de célculo podria interpretarse como un tipo de cognicién que en sus
origenes implica, por lo menos, algiin tipo de conocimiento corporal (autotopagnosia),
conceptos espaciales y de lenguaje (Ardila, 1993c). Algunos autores han resaltado
la asociacion entre conocimiento espacial mediado a través del lenguaje y habilidades
de célculo. Por ejemplo, Luria subraya que la llamada afasia semantica (incapaci-
dad para utilizar conceptos espaciales mediados verbalmente) se asocia siempre
con la acalculia.

Con frecuencia en la literatura se ha hecho énfasis en el papel del 16bulo parie-
tal en el conocimiento corporal y los trastornos en el esquema corporal en casos de
patologia parietal (Botez, 1985; Crichley, 1953). La patologia parietal se ha asociado
con asomatognosia en general, y con hemiasomatognosia, alestesia, agnosia digital,
autotopagnosia, asimbolia para el dolor, apraxia y el llamado sindrome de Verger-
Déjerine (Hécaen y Albert, 1978). La acalculia primaria también se asocia con lesio-
nes parietales.

La asimetria en la organizacién cerebral de la cognicién representa quizas la
caracteristica mas sobresaliente del cerebro humano. LeDoux (1982, 1984) indicé
que la principal distincién funcional entre los hemisferios del ser humano es la
representacion de los mecanismos lingiiisticos y espaciales: mientras que la region
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parietal posterior derecha participa en el procesamiento espacial, su contraparte del
lado izquierdo participa en procesos lingiiisticos y numéricos. En primates no huma-
nos los mecanismos espaciales se encuentran representados tanto en el hemisferio
derecho como en el izquierdo, pero en el hombre el lenguaje y particularmente el
conocimiento numérico esta representado en una regién del hemisferio izquierdo, la
cual en el hemisferio derecho participa en funciones espaciales. En consecuencia, la
evolucién del lenguaje y de las habilidades numéricas son producto de adaptaciones
en los sustratos neurales de la conducta espacial.

Contar, reconocer los dedos e incluso el conocimiento espacial lateral (derecha-
izquierda) pueden presentar un origen histérico comun. Al parecer, las habilidades
de calculo se derivan de la secuenciacién de los dedos. La representacion de los
ntmeros y las operaciones aritméticas aparecieron hace apenas 5 000 o 6 000 afios.
Hoy, las habilidades de célculo se encuentran muy evolucionadas como consecuen-
cia del desarrollo tecnolégico.
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Apraxia

La apraxia se refiere a un trastorno en la ejecucién de movimientos aprendidos en
respuesta a un estimulo que normalmente desencadena el movimiento, sujeto a la
condicién de que los sistemas aferentes y eferentes requeridos se encuentren intac-
tos, y en ausencia de trastornos atencionales o falta de cooperacién (Geschwind y
Damasio, 1985; McClain y Foundas, 2004). Dicho de otro modo, el paciente posee las
condiciones para ejecutar correctamente el movimiento, e incluso lo hace en diver-
sas circunstancias, pero fracasa cuando el acto debe llevarse a cabo por orden del exa-
minador (De Renzi, 1989). Asi, la apraxia implica ausencia de una serie de dificultades
motoras, como pardlisis, ataxia y coreoatetosis, déficit perceptuales, alteraciones graves
en la comprensién y deterioro mental. Esto no excluye que los pacientes apraxicos
puedan tener trastornos motores, lingiiisticos y/o perceptuales adicionales, pero no
lo suficientemente graves para justificar la apraxia.

De acuerdo con Geschwind y Damasio (1985), hay cuatro manifestaciones clini-
cas de la apraxia: 1) incapacidad de realizar correctamente un movimiento por orden
verbal; 2) impedimento para imitar adecuadamente un movimiento realizado por el
examinador; 3) incapacidad de realizar apropiadamente un movimiento en respuesta
a un objeto, 4) incapacidad de manipular un objeto en forma adecuada. Estas dificul-
tades en la realizacion de los movimientos aprendidos no se originan en problemas
motores primarios, trastornos gnoésicos (visuales y/o auditivos), defectos de atencién
o trastornos intelectuales globales (demencia).

Aunque en casos graves de apraxia el paciente tiene dificultades en el manejo coti-
diano de los objetos, lo mds comiin es que sea incapaz de realizar un movimiento
determinado bajo la orden verbal del examinador, pero lo realice de forma correcta (o por
lo menos, mucho mejor) en su ambiente natural. Por esta razoén, la apraxia puede
pasar desapercibida. Se estima que més o menos un tercio de los pacientes con lesio-
nes del hemisferio izquierdo presentan apraxia durante la etapa aguda de un accidente
vascular (De Renzi ef al., 1980), aunque este problema puede pasar inadvertido.

Hay ciertas discrepancias en cuanto a la clasificacién de las apraxias. Por lo comtn,
se han considerado dos tipos principales de apraxia motora en las extremidades: la
ideomotora y la ideacional; y dos tipos de apraxias asociadas con defectos visoespa-
ciales: la construccional y la del vestirse. Algunos autores (Poeck, 1986), sin embar-
go, consideran que estas dos tltimas (construccional y del vestirse) no son apraxias
propiamente dichas, y prefieren incluirlas entre los trastornos espaciales. Otros
tipos de apraxia citados a menudo en la literatura son la bucofacial (o bucolinguofa-
cial o apraxia oral), la verbal, la de la marcha, la del tronco (apraxia axial) y la ocular.
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Cuabro 8.1. Clasificacion de las apraxias
(Adaptado de Ardila y Rosselli, 1992)

APRAXIAS MOTORAS

APRAXIAS DE LAS EXTREMIDADES

Bilaterales
Ideomotora
De las extremidades superiores
De la marcha
Ideacional
Unilaterales
Cinética
Simpatica
Callosa

APRAXIAS DE LA CARA
Bucofacial (oral)
Ocular

APRAXIAS AXIALES
Troncopedal

APRAXIAS DEL LENGUAJE
Del habla
Verbal
APRAXIAS ESPACIALES
CONSTRUCCIONAL
DEL VESTIRSE

En el cuadro 8.1 se presenta una cla-
sificacion general de las apraxias. En ella,
se intenta integrar los diferentes subtipos
sefialados, considerdndose el segmento
corporal comprometido (extremidades,
cara o tronco), si se presenta en forma
unilateral o bilateral y, por tltimo, si se
trata de una apraxia por trastornos en la
ejecuciéon de movimientos (apraxias
motoras) o por trastornos de naturaleza
espacial (apraxias espaciales). A la torpe-
za de movimientos en ocasiones vincu-
lada al desarrollo o dificultad en el
aprendizaje de actividades motoras, se le
llama dispraxia del desarrollo y se incor-
pora a los problemas especificos de
aprendizaje. No la abordaremos aqui. Por
otro lado, la dispraxia diagonistica es un
sindrome clinico caracterizado por con-
ductas involuntarias y conflictivas entre
ambas manos, algunas veces como pro-
ducto de lesiones del cuerpo calloso
(Barneau ef al., 2004), y no corresponde
estrictamente a una apraxia.

D APRAXIAS DE LAS EXTREMIDADES

La primera descripciéon de un caso clinico la llevé a cabo Liepmann (1900) en un
paciente con apraxia unilateral de las extremidades derechas. La apraxia de las
extremidades ha sido analizada y estudiada en los miembros superiores, y se han dis-
tinguido tres variantes principales: la apraxia melocinética (o simplemente cinética),
la apraxia ideomotora y la apraxia ideacional.

Cuando a un paciente se le pide que realice o imite un gesto o accion, pareceria
necesario desarrollar primero la idea de la secuencia de los movimientos, para lue-
go organizarlos y finalmente ejecutarlos. El paciente puede fallar en cualquiera de
estas tres etapas: en su planeacién, en su programacion o en su ejecucion.

APRAXIAS BILATERALES

En éstas, el defecto es observable en ambos hemicuerpos, y no sé6lo en el hemi-
cuerpo contralateral a la lesién cerebral. Se distinguen varias formas.
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Apraxia ideomotora

Es un defecto o incapacidad para llevar a efecto un acto motor previamente aprendi-
do. En este sentido, podria considerarse como una forma especifica de amnesia
retrégrada, pero, los pacientes apraxicos no sélo tienen dificultades para realizar
actos previamente aprendidos, sino también para aprender actos motores nuevos.
Es decir, no sélo muestran una amnesia retrégrada para hacer movimientos ya
aprendidos, sino que presentan una amnesia anterégrada especifica.

Apraxia de las extremidades superiores. Representa el trastorno gestual mas
observado en pacientes con accidentes vasculares de la arteria cerebral media
izquierda (Poeck, 1986). En este tipo de apraxia los movimientos simples y comple-
jos, con significado o sin él, también se encuentran alterados, y los pacientes tienen
graves problemas cuando se les pide que imaginen c6mo usarian un objeto determi-
nado. La ejecucion puede mejorar un poco por imitacién o con la utilizacién directa
del objeto, pero nunca logran una ejecucion correcta. Otra caracteristica es que la
realizacién de movimientos se altera s6lo —o sobre todo— cuando éstos se llevan a
cabo fuera del contexto natural. Si, por el contrario, el paciente realiza el mismo
movimiento en su ambiente natural, no necesariamente habra errores, o por lo
menos su ejecucién serd mucho mejor. Un paciente puede ser totalmente incapaz de
mover la mano para hacer el gesto de despedirse; no obstante, al terminar la eva-
luacién puede mover la mano de forma correcta para despedirse del examinador.

Los defectos en la apraxia ideomotora incluyen la incapacidad de ejecutar el
movimiento, la simplificacién o la ejecucién a medias, el uso de claves producidas
por el mismo paciente, las respuestas aproximativas, las autocorrecciones, el
empleo de la mano como instrumento, los errores espaciales en la orientacién de los
dedos o de la mano en relacién con otras partes del cuerpo, las verbalizaciones y las
onomatopeyas, la exageracién del movimiento, las sustituciones por perseveracio-
nesy los errores parapraxicos (De Renzi, 1989; Geschwind y Damasio, 1985; Poeck,
1986). Los movimientos del paciente son torpes, amorfos, abreviados y deformados;
dos 0 mas movimientos forman parte de uno solo; se incrementan los gestos y las
verbalizaciones continuas. Las parapraxias pueden definirse como movimientos
cuyos elementos son mal seleccionados y que se producen en una secuencia incorrec-
ta (Poeck, 1986).

Apraxia de la marcha. La alteraciéon de la marcha se caracteriza por espasticidad
y dificultades en la ejecucién de movimientos; se le llama también marcha frontal o
apraxia de la marcha (Meyer y Barron, 1960). Con frecuencia, se le asocia con el sin-
drome de hidrocefalia normotensa. La apraxia de la marcha se caracteriza por la
imposibilidad para caminar; el paciente queda como adherido al piso, sin poder levan-
tar los pies, y por esta razén se le conoce también como “marcha magnética”. Sin
embargo, el paciente puede mover los pies cuando se encuentra sentado, e incluso
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pueden caminar si se les dan 6rdenes elementales, como “levante su pie derecho,
ahora el izquierdo” etc. Frecuentemente se encuentra signo de Babinski bilateral y
puede también asociarse con la presencia de otros reflejos patolégicos.

Se podria distinguir grupos adicionales de apraxia ideomotora, segin el movi-
miento particular que esté alterado. Asi, por ejemplo, se ha descrito una apraxia para
escribir (apraxia agrafica o agrafia apréxica) y una apraxia para reproducir posiciones
especificas con la mano (apraxia de la posicién o apraxia de la pose). Se trata de for-
mas de apraxia segmentaria, que implican la incapacidad para realizar un movimien-
to en particular.

Apraxia ideacional

Este término se ha utilizado en dos formas un tanto diferentes: 1) como una incapa-
cidad de realizar una serie de actos, un plan ideacional (por ejemplo, preparar café);
2) como la imposibilidad de entender cémo se utilizan los objetos (conocimiento de
la accién de los objetos). En este tltimo caso, la apraxia ideacional puede interpre-
tarse como una agnosia para el uso de los objetos, o simplemente como una “apraxia
conceptual” (Ochipa, Rothi y Heilman, 1992; Heilman y Rothi, 1993). En 1905
Pick describi6 el primer caso de un paciente con apraxia ideacional, quien intenta-
ba peinarse con la navaja de afeitar y escribir con unas tijeras. Ochipa ef al., (1992)
informaron de un sujeto que utilizaba la crema dental como cepillo de dientes y el
cepillo de dientes como crema dental. Este tipo de observacién es comin en la
apraxia ideacional.

Si se considera que ésta es la incapacidad de llevar a cabo una serie de actos
—un plan ideacional—, se altera la sucesion légica de los movimientos, aunque el
paciente pueda ejecutar adecuadamente los elementos de la secuencia; asi, por
ejemplo, un paciente que pretenda fumar debera sacar el cigarro de la cajetilla, colo-
carselo en la boca, encender el f6sforo encender el cigarro y finalmente apagar el f6s-
foro. Esa serfa la consecuencia légica. En cambio, podria encender el fésforo y
apagarlo antes de sacar el cigarro de la cajetilla. Los actos o secuencias motores
complejos son precisamente los que estdn alterados. La desorganizacién de la
secuencia se puede observar de varias maneras, ya sea porque el acto motor queda
incompleto y el paciente detiene el movimiento antes de tiempo, o porque sustitu-
ye el movimiento por otro similar (parapraxia) o invierte el orden de la secuencia. El
movimiento se ejecuta correctamente cuando, para su elaboracién, no es necesario
un plan determinado de sucesién de actos simples. Quienes presentan este tipo de
apraxia pueden imitar movimientos sencillos, pero no secuencias elaboradas. Es
raro (aunque no imposible) encontrar apraxia ideacional independiente de la apraxia
ideomotora.

La apraxia ideacional se encuentra, con frecuencia en casos de demencia de tipo
Alzheimer (Cummings y Benson, 1992; Lucchelli et al., 1993), y se asocia con lesio-
nes extensas del hemisferio izquierdo y con lesiones del cuerpo calloso (Watson y
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Heilman, 1985). Ochipa y colaboradores (1989) describieron un caso de apraxia idea-
cional como consecuencia de una lesién del hemisferio derecho en un paciente zurdo.

El método de evaluacién mas comin para evaluar la apraxia ideacional consiste
en pedir al paciente que haga movimientos complejos que incluyan el uso de objetos
(véase cuadro 8.3). Algunos estudiosos sugieren que la evaluacién de este trastorno
debe realizarse siempre con el objeto real (Poeck, 1986), e incluso se afirma que la
incapacidad de utilizar objetos es indicio clave de que existe este tipo de apraxia (De
Renzi y Lucchelli, 1988).

APRAXIAS UNILATERALES

Los defectos en la realizaciéon del acto motor s6lo se observan en el hemicuerpo con-
tralateral a la lesion cerebral. Hay varias formas de apraxia unilateral.

Apraxia cinética

Esta fue descrita por Kleist (1907) como una apraxia en la ejecucién pura del movi-
miento y sélo tiene relacién con una pequefia porcién muscular. Liepmann
(Liepmann y Maas, 1907) la incluy6 en su taxonomia junto con la apraxia ideomotora
e ideacional. Se caracteriza por la imposibilidad de realizar movimientos rapidos y
seriados, como presionar repetidamente un botén, tocar el piano, etc. Se considera
que este tipo de apraxia es la pérdida de la velocidad y la exactitud del movimiento,
aunque se conserve la intencion de llevarlo a cabo. En ocasiones, resulta dificil dife-
renciarla de una hemiparesia. Para Hécaen y Albert (1978), la apraxia cinética es un
trastorno que se encuentra entre una paresia y una apraxia.

La apraxia cinética o melocinética se observa por lo regular en un solo miembro
superior, como consecuencia de lesiones frontales (promotoras) contralaterales. El
trastorno es méas obvio cuando se examinan los movimientos distales, como los
movimientos de los dedos. Luria (1976) considera este tipo de apraxia como una pér-
dida de la melodia cinética y la denomina apraxia cinética o eferente. Con frecuen-
cia, se le asocia con trastornos de perseveracién y respuestas de prension.

Luria (1976) incluye el concepto de apraxia cinética para explicar la afasia de
Broca (afasia motora eferente o afasia motora cinética). Quienes tienen este tipo
de afasia presentan una apraxia cinética (o eferente) que afecta los movimientos
requeridos para producir el lenguaje. En otras palabras, de acuerdo con Luria, la
apraxia cinética representa uno de los defectos que subyacen en la afasia de Broca.

Apraxia simpadtica

Con este nombre se refiri6 Liepmann (1900) al trastorno observado con frecuencia
en pacientes con afasia de Broca (o afasia globales) y con hemiparesia derecha. Las
dificultades gestuales de los miembros izquierdos son evidentes tanto a la orden
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verbal como por imitacién. Se presenta entonces una hemiparesia en la mano dere-
cha, y una apraxia ideomotora s6lo evaluable en la mano izquierda.

Apraxia callosa

Este tipo de apraxia observada en pacientes con lesiones del cuerpo calloso, se
caracteriza porque la mano izquierda es incapaz de realizar movimientos guiados
verbalmente, a pesar de manipular correctamente los objetos e imitar adecuada-
mente los movimientos realizados por el examinador. No obstante, el sujeto no pue-
de describir con movimientos, cémo se usa un objeto. Ademads, no puede escribir con
la mano izquierda (hemiagrafia izquierda), pero si con la derecha y sin mayor pro-
blema. La apraxia callosa es uno de los signos del llamado sindrome de Sperry o sin-
drome del cerebro dividido. En estos casos, hay una desconexion entre las dreas del
lenguaje y el drea motora del hemisferio derecho que controla los movimientos de la
mano izquierda. Gazzaniga et al., (1962) sefnalan incluso la posibilidad de que haya
movimientos contrarios entre ambas manos (dispraxia diagonistica); asi, por ejem-
plo, se informa de un paciente que trataba de subirse los pantalones: su mano dere-
cha cumplia las intenciones del sujeto, pero su mano izquierda realizaba una accién
completamente opuesta, intentando bajarlos.

Geschwind y Kaplan (1962) informan de un paciente con un glioblastoma en el
hemisferio izquierdo y un infarto de la arteria cerebral anterior izquierda, causante
de una lesion a nivel de la rodilla del cuerpo calloso. Esta persona presentaba apra-
xia en la mano izquierda sélo cuando recibia 6rdenes verbales, pero sabia manipular
los objetos e imitaba correctamente los movimientos con esa mano. No todos los
casos de desconexion interhemisférica que describe la literatura presentan las mismas
caracteristicas en su apraxia. Los que aportaron Watson y Heilman (1985) y
Liepmann y Maas (1907) presentaban una apraxia con la mano izquierda para cual-
quier movimiento: por orden verbal, por imitacién y para la manipulacién de los obje-
tos. Estas diferencias en la caracterizaciéon de la apraxia han llevado a Heilman y
Rothi (1985) a proponer que en ocasiones el lenguaje y los engramas visocinéticos
estdn restringidos al hemisferio izquierdo, como en el paciente de Watson y
Heilman, mientras que en otros casos el lenguaje estaria representado en el hemis-
ferio izquierdo pero existiria una representacion bilateral de los engramas visociné-
ticos. En otras palabras, el déficit apraxico que corresponde a lesiones del cuerpo
calloso dependeria del tipo de dominancia motora y lingiiistica que manifieste el
paciente.

D APRAXIAS DE LA CARA

Se han descrito dos formas principales de alteraciones apraxicas: la apraxia bucofa-
cial (también llamada bucolinguofacial o apraxia oral) y la apraxia oculomotora.
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APRAXIA BUCOFACIAL (ORAL)

Fue descrita inicialmente por Jackson en 1874 en un paciente que no podia sacar la
lengua ante una orden verbal, pero si podia utilizarla para quitarse un pedazo de pan
del labio. Se refiere, en consecuencia, a la incapacidad para ejecutar voluntariamen-
te movimientos bucofaciales con los musculos de la laringe, la faringe, la lengua, los
labios y las mejillas, aunque se conserven los movimientos automaticos con los mis-
mos musculos. Tognola y Vignolo (1980) advirtieron que la apraxia bucofacial se aso-
cia con lesiones en el opérculo frontal y parietal y en la insula anterior del hemisferio
izquierdo.

La apraxia oral puede acompanarse de mutismo. Se cree que el mutismo per-
manente es producto de una lesién bilateral (Pineda y Ardila, 1992; Sussman et al.,
1983), en tanto que el mutismo transitorio puede deberse a lesiones unilaterales de
la corteza motora inferior (Alexander et al., 1989; Schiff et al., 1983). Starkstein et al.,
(1988) informaron de un caso de un mutismo transitorio cruzado en un paciente
diestro que habia sufrido un infarto isquémico de la insula derecha. El mutismo per-
manente puede resultar de una apraxia bucofacial grave; de haber lesiones unitale-
rales, hay una accién compensatoria del drea contralateral no afectada, responsable
de la recuperacion.

Alexander et al., (1989) senalaron que el dafno en el opérculo frontal, la corteza
motora inferior y la sustancia blanca subyacente producen una alteracién compleja
en el lenguaje y el habla, la cual se caracteriza por un mutismo inicial asociado con
hemiparesia y apraxia oral. La hemiparesia derecha desaparece, pero no en la parte
inferior de la cara; la apraxia oral mejora lentamente; el habla se recupera poco a
poco, aunque hay lentificacion, articulacién anormal y sintaxis limitada y en ocasio-
nes incorrecta. El lenguaje escrito también esta alterado. Luego de varias semanas,
suele haber una recuperacién notable.

APRAXIA OCULAR

La apraxia ocular u oculomotora —también llamada apraxia de la mirada— se ha
encontrado en pacientes que pueden mover los ojos hacia la derecha o la izquierda,
como un acto reflejo, pero no pueden hacerlo por voluntad propia o por una orden
verbal. Este trastorno fue descrito por Balint (1909), Holmes (1918) y Poppelreuter
(1917) en pacientes con lesiones parietales posteriores bilaterales y se le llamé apra-
xia optica o paralisis psiquica de la mirada. Se caracteriza por trastornos evidentes
en tareas de bisqueda visual y control dirigido (pero no reflejo) de los movimientos
de los 0jos.

La apraxia ocular es uno de los signos clinicos del sindrome de Balint o sindro-
me de Balint-Holmes, junto con la ataxia 6ptica (dificultades para guiar visualmente
los movimientos y que se manifiestan en errores al tratar de tocar o agarrar los objetos)
y los defectos en la atencién visual.
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P APRAXIAS AXIALES

Son formas de apraxia que comprometen los movimientos con el eje del cuerpo y
que se llegan a diferenciar segiin el movimiento especifico que se encuentre altera-
do; asi, la incapacidad de sentarse corresponderia a una apraxia para sentarse, por
ejempo. Sin embargo, es mas sencillo considerarlas en conjunto como apraxias tron-
copedales o simplemente axiales.

APRAXIA TRONCOPEDAL

Por lo comiin, los pacientes con lesiones del hemisferio izquierdo conservan los
movimientos axiales. La apraxia troncopedal se refiere a la incapacidad de realizar
dichos movimientos, como sentarse, pararse de una manera determinada, etc.
Algunos estudiosos consideran que, ante una orden verbal, es menor el nimero de
errores en los movimientos axiales que en los de las extremidades (De Renzi, 1989).

P APRAXIAS DEL LENGUAJE

Hay dos formas de apraxia que alteran la produccion del lenguaje: una frontal ciné-
tica (también conocida como apraxia del habla), asociada con la afasia de Broca; y otra
parietal ideomotora (con frecuencia denominada apraxia verbal), relacionada con la
afasia de conduccién. Luria (1977), por ejemplo, propuso dos tipos de afasias moto-
ras (motora eferente y motora aferente) que corresponden a las dos formas de apra-
xia: la frontal-cinética y la parietal-ideomotora; consideré que el defecto subyacente
tanto en la afasia de Broca (afasia motora cinética o eferente) como en la afasia de
conduccién (afasia motora cinestésica o aferente) era de tipo apraxico. Quizas lo mas
apropiado seria llamar apraxia del habla a la forma frontal cinética, y apraxia verbal a
la forma parietal ideomotora.

Apraxia del habla

La apraxia del habla es un trastorno causado por una alteracién en la planeacién o
programacion de los movimientos secuenciales utilizados en la produccién del len-
guaje. Se le considera —con el agramatismo— como uno de los elementos que sub-
yacen en la afasia de Broca. Se caracteriza por distorsiones en los fonemas
(desviaciones fonéticas), omisiones y sustitucién de sonidos. La velocidad de pro-
duccién esta afectada y el lenguaje surge con dificultades (Rosenbek et al., 1984).
Los errores en la produccién son inconsistentes y el lenguaje automético es supe-
rior. La apraxia del habla puede asociarse o no con apraxia oral (bucofacial) y/o
disartria. Dronkers (1996) estudié un grupo de pacientes con defectos en la planea-
cién de los movimientos articulatorios del habla (apraxia del habla) y otros pacientes
sin tales defectos. En todos los primeros pacientes y en ninguna de los segundos se
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encontraba una lesién que incluia la insula anterior. En consecuencia, se puede con-
siderar que esta dltima es la estructura critica en la planeacién y organizacién de los
movimientos del habla, por lo que puede ser responsable de la apraxia del habla.

APRAXIA VERBAL

El término “apraxia verbal” es un tanto confuso, pues se ha empleado en formas
diferentes. Buckingham (1991) senala dos tipos: la apraxia verbal prerrolandica y la
apraxia verbal retrorroldndica. Los errores fonéticos son diferentes en ambas for-
mas. A la primera se le llama cominmente “apraxia del habla”. Algunas observacio-
nes clinicas y experimentales apoyan esta distincién. La apraxia del habla (frontal)
representa una apraxia cinética y se asocia con la afasia de Broca, en tanto que la for-
ma posrolandica se acompana de la afasia de conduccién. Incluso se propuso que la
apraxia verbal y la afasia de conduccion representan el mismo trastorno en el len-
guaje (Ardila y Rosselli, 1990; Brown, 1972; Luria, 1966, 1976). Asi, la afasia de con-
duccién seria sélo una apraxia ideomotora segmentaria para los movimientos
utilizados en la produccion del lenguaje.

P APRAXIAS ESPACIALES

Por lo comiin, los dos tipos de apraxias espaciales (apraxia construccional y apraxia
del vestirse) se observan en caso de lesiones del hemisferio derecho. También son
frecuentes en la patologia global difusa, como la demencia de tipo Alzheimer.

APRAXIA CONSTRUCCIONAL

A pesar de que el término apraxia construccional se le atribuye a Kleist (1923),
Poppelreuter ya habia descrito en 1917 la presencia de defectos construccionales en
un paciente que presentaba trastornos en el equilibrio, en las habilidades construc-
cionales y en la imitacién de movimientos. Para Kleist, la apraxia construccional es
la incapacidad de traspasar de manera adecuada la informacién visual a la accién; por
lo tanto, es consecuencia de una desconexién entre los procesos visuales y los ciné-
ticos. Kleist hizo hincapié en las dificultades espaciales, y las definié como una alte-
racién en las actividades construccionales, de ensamblaje y de dibujo.

En principio, la apraxia construccional se consideré una resultante de lesiones
cerebrales extensas, o lesiones focales izquierdas. Lange (1936) propuso la deno-
minacién de apractangosia, pues en rigor no se trata sélo de una apraxia o de una
agnosia, sino de un sindrome intermedio, y la relacioné con lesiones del hemisferio
derecho; incluso propuso asociarla con otros defectos espaciales. En los afos cin-
cuenta, Hécaen y colaboradores (1951) demostraron que los trastornos visocons-
tructivos se asocian con lesiones del hemisferio derecho. Mdas atin, hay rasgos
claramente perceptibles en los dibujos de pacientes con lesiones en el hemisferio
izquierdo. Duesing (1953) sistematizé los errores en el dibujo en casos de lesiones
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cerebrales derechas e izquierdas. Aunque los pacientes con dichas lesiones presen-
tan ciertas caracteristicas manifiestas en sus dibujos, éstas no son uniformes (véase
cuadro 8.2). McFie y Zangwill (1960) adoptaron esta distincién, pero llamaron apra-
xia construccional a los trastornos en el dibujo por lesiones del lobulo parietal
izquierdo, y agnosia espacial los trastornos por lesiones en el parietal derecho.
Piercy y colaboradores (1960) mostraron que los trastornos en el dibujo no sélo son
mas frecuentes, sino también mds graves en casos de lesiones del parietal derecho; més
aun, los errores son cualitativamente diferentes. Esto llevé a proponer que los
defectos construccionales en caso de lesiones derechas son una consecuencia de
los déficit perceptuales, mientras que los defectos por lesiones izquierdas resul-
tan de defectos en la ejecucion.

Cuabro 8.2. Errores en el dibujo caracteristicos de lesiones hemisféricas derechas e izquierdas

Lesiones derechas Lesiones izquierdas

Mala orientacion de lineas y angulos Simplificacion de lineas y angulos
Mejor a la derecha Mejor a la izquierda

Exceso de detalles Ausencia de detalles internos
Microrreproduccion Macrorreproduccion

De derecha a izquierda De izquierda a derecha
Espacialmente desarticulado Espacialmente simplificado

Benton y Fogel (1962) analizaron la ejecucién lograda por 100 pacientes con
dafo cerebral en cuatro tareas construccionales: copia de disefos, construccién de
figuras con palitos, construccién de modelos tridimensionales y disefio con cubos.
Las correlaciones fueron significativas pero no muy altas (del orden de .50 a .60), por
lo que pudieron cuestionar la homogeneidad del defecto medido a través de estas
cuatro tareas. Ardila ef al., (1998) utilizaron una muestra de sujetos normales y
encontraron que tres tareas construccionales (copia de la figura compleja de Rey-
Osterrieth, disefio con cubos y rompecabezas) no se correlacionaban significativa-
mente. La memoria de la figura, sin embargo, se correlacioné con las otras dos
tareas. Estos resultados demostrarian que las habilidades construccionales son
heterogéneas. Lezak (1995) sefial6 que a pesar de que la habilidad para dibujar y para
ensamblar objetos tienden a aparecer juntas, su asociacién es tan variable que una y
otra deben examinarse por separado. Benton (1990) propuso dos subtipos diferen-
tes de apraxia construccional, uno relacionado con trastornos en la habilidad para
dibujar, y otro con incapacidad en tareas de ensamblaje.

La apraxia construccional suele asociarse con lesiones parietales derechas poste-
riores. Sin embargo, Benton (1968) observé que muchos pacientes con lesiones fron-
tales derechas también presentan defectos construccionales. Luria y Tsvetkova (1964)
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proponen que los defectos construccionales por lesiones parietales y por lesiones
frontales obedecen a mecanismos diferentes: en las primeras hay trastornos de las
relaciones espaciales, mientras que en las lesiones frontales se pierde la capacidad de
planeacion.

Se ha senalado con frecuencia que los defectos construccionales son frecuentes
sobre todo, en pacientes con dafio cerebral difuso. Por ello, constituyen uno de los sig-
nos mas tempranos de la demencia, en particular de la demencia de tipo Alzheimer.

De preferencia se han utilizado tres tipos de tareas en el examen de la apraxia
construccional: 1) el dibujo (por copia y por orden verbal), 2) el disefio con bloques
(bidimensionales o tridimensionales), y 3) la construccién de modelos. Se conside-
ra que existen ciertos errores tipicos en la apraxia construccional, como la mala
orientacién espacial, la relacién inadecuada entre los elementos, el calcado (“closing
in”) v la desorganizacién del conjunto. Sin embargo, dichos errores son mas noto-
rios en caso de lesiones difusas, como en la demencia de tipo Alzheimer.

APRAXIA DEL VESTIRSE

Denominada por Marie y colaboradores (1922) como planotopoquinesia (acompanada de
otros trastornos espaciales), fue definida por Brain (1941) como un trastorno aislado en
la habilidad para vestirse. Durante cierto tiempo también se le consideré como un sub-
tipo de apraxia ideacional. Fitzgerald et al., (2002) descubrieron que los trastornos viso-
espaciales representan el déficit fundamental subyacente en la apraxia del vestirse.

En este trastorno el sujeto tiene dificultades para saber como se usan las pren-
das de vestir y para relacionarlas con ciertas partes del cuerpo. Por lo comiin, las
manipula para uno y otro lado. En casos leves, el paciente logra colocarse la prenda
luego de intentarlo por mucho tiempo. Pero también puede mostrar cierta perpleji-
dad ante la posibilidad de ponerse algo.

A menudo, el diagnostico de la apraxia del vestirse se hace con los datos que pro-
porcionan el paciente o sus familiares. A éste se le puede pedir, sin embargo, que se
ponga y se quite el saco o la camisa. Hay algunas pruebas sencillas que algunos estu-
diosos suelen aplicar, como hacer que el paciente se amarre los zapatos o haga el nudo
de su corbata; sin embargo la torpeza con que se realizan estos movimientos no refle-
ja necesariamente una apraxia del vestirse, pues no puede detectarse la presencia de
errores espaciales en la orientacion del cuerpo con respecto a una prenda de vestirse.

» MECANISMOS DE LAS APRAXIAS

Se han propuesto varios mecanismos para explicar las apraxias. En primer lugar, se
sugiere que el defecto apraxico es secundario a una asimbolia, es decir, a la incapa-
cidad de entender los simbolos. Se deberia hablar, entonces, de una asimbolia moto-
ra. Esta hip6tesis supondria un vinculo estrecho entre la apraxia y los trastornos en
el lenguaje. Heilman y Rothi (1985) encontraron que s6lo el 57% de los pacientes afa-
sicos también presentan apraxia. Kimura (1982) indica que los pacientes apraxicos
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presentan las mismas dificultades con movimientos de cardcter simbélico y con
movimientos sin algin significado. Esto demostraria que la apraxia no tiene como
base un defecto en la utilizacién de simbolos. Algunos pacientes apraxicos, sin
embargo, si presentan defectos leves en la comprensiéon general de simbolos (Roy,
1986). Se debe recalcar que la apraxia no se asocia con dificultades espaciales en la
denominacién de objetos manipulables (Rosci ef al., 2003).

Una segunda hipétesis propuesta como mecanismo de la apraxia es la hipétesis de
la desconexién. La propuesta inicial de Liepmann de que la apraxia se debia a una des-
conexion entre el 16bulo parietal izquierdo y las 4reas anteriores derechas (apraxia
simpatica) o izquierdas (apraxia ideomotora), fue retomada y adoptada por Geschwind
(1965) y por Heilman y Rothi-Gonzélez (1985, 1993). Geschwind supone que si a un
paciente se le pide que haga un movimiento con la mano izquierda, la informacién que
ha llegado al area de Wernicke debe pasar necesariamente al 4&rea motora derecha, por
medio del cuerpo calloso. De acuerdo con esta hipétesis, la via mas probable para el
paso de esta informacién es la comunicacién entre las dreas anteriores de asociacién.
Para Geschwind, la interrupcion de esta via causaria la apraxia. Este modelo pareceria
justificar la apraxia callosa, pero no necesariamente otros tipos de apraxia.

Heilman y Rothi (1993) superan el modelo de Geschwind y proponen que los
pacientes con lesiones parietales no pueden imitar movimientos ni manipular correc-
tamente los objetos porque los engramas motores visocinéticos se encuentran en el
16bulo parietal (circunvolucién angular y supramarginal). Estos engramas (“praxi-
cons”) ayudan a la corteza motora de asociacién a programar los movimientos, la cual
a su vez estimula la corteza motora primaria que inerva los diferentes grupos de mts-
culos que ejecutaran dichos movimientos. De acuerdo con Heilman y Rothi, las lesio-
nes del parietal izquierdo que destruyen los engramas motores visocinéticos
impediran al paciente diferenciar un movimiento correcto de uno incorrecto, y por lo
tanto, éste tampoco podria realizar el movimiento por imitaciéon o por orden verbal.
Los trastornos se manifiestan en la imitacién y en la discriminacién visual de los ges-
tos, pero tales fallas podrian deberse a una desconexién entre las dreas visuales y los
engramas motores visocinéticos. Si la lesion preserva los engramas motores visoci-
néticos pero destruye las conexiones de éstos con las vias motoras, el paciente no
podra realizar correctamente los movimientos, pero sabra cual de ellos ha sido bien
ejecutado. Cuando el paciente utiliza correctamente los objetos, ejecuta bien los movi-
mientos a la orden verbal, pero es incapaz de imitar gestos, tendria entonces una agno-
sia para los gestos. De acuerdo con Heilman, habria dos tipos de apraxia ideomotora:
en uno, los esquemas visoperceptuales estin aislados de las dreas motoras; en otro,
las dreas visuales estarian desconectadas de los engramas visocinéticos motores.

La idea de que la apraxia es un trastorno perceptivo-motor que impide la orga-
nizacién o realizacién del movimiento, constituye la hipétesis con mayor nimero de
seguidores en la actualidad. Kimura (1982) sugiere que la region supramarginal del
16bulo parietal izquierdo estaria involucrada en la seleccién y/o ejecucién de la posi-
cién y la cinesia de las extremidades de uno y otro lado. Esta cadena de movimien-
tos estaria controlada por un mecanismo dentro del propio organismo, en el cual la
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transicién de una posicion a otra de la extremidad daria el control de la secuencia; en
este tltimo caso, el control visual seria minimo.

Algunos estudiosos afirman que la memoria de los movimientos puede ser impor-
tante para explicar la apraxia. De hecho, esta tltima puede definirse como una amnesia
de los movimientos previamente aprendidos. Los pacientes apraxicos tienen serias difi-
cultades para aprender secuencias de movimientos, lo que implicaria no s6lo una amne-
sia retrégrada de los movimientos previamente aprendidos, sino también una
amnesia anter6grada, —incapacidad de realizar nuevos aprendizajes motores—.

Se debe recalcar que la apraxia cruzada (apraxia por lesiones del hemisferio
derecho en sujetos diestros) es inusual, y s6lo aparece en casos esporadicos
(Balasubramanian y Max, 2004).

Cuando, por medio de la resonancia magnética funcional, se representa la manipu-
lacién de objetos participa de manera importante el 16bulo parietal inferior izquierdo
(Boronat et al., 2005). Esta regién también participa en la imitaciéon de gestos (Muhlau
et al., 2005), y se considera clave en la aparicién de la apraxia. Asimismo, a partir de los
resultados obtenidos con imagenes de resonancia magnética funcional, Chaminade et
al., (2005) indicaron que los defectos en la imitacién de movimientos por lesiones parie-
tales inferiores izquierdas reflejan un trastorno en el esquema corporal, mientras que
los defectos por lesiones parietales derechas se limitan a los gestos que requieren un
analisis visoespacial. La apraxia también representa un trastorno sobresaliente en la
degeneracion corticobasal (Leiguarda et al., 2003). Esta degeneracién incluye varias
formas de apraxia, en especial la apraxia cinética y la apraxia ideomotora, aunque suele
haber apraxia bucofacial y apraxia oculomotora (Zadikoff y Lang, 2005). Sin embargo, en
la degeneracion corticobasal predomina la apraxia cinética sobre la apraxia ideomotora.
(Soliveri et al., 2005). La apraxia puede encontrarse en muchas condiciones patoldgicas
del cerebro, como la demencia de tipo Alzheimer en etapas avanzadas.

» EVALUACION DE LAS APRAXIAS

Hay algunos modelos relativamente establecidos para evaluar las apraxias (Almeida et
al., 2002; Ardila y Rosselli, 1992; Zwinkels ef al., 2004). En el caso de las apraxias de
las extremidades y del rostro es necesario considerar dos subsistemas subyacentes en
el acto motor: el sistema conceptual y el sistema productor (Roy, 1986). El primero se
refiere al conocimiento que el sujeto tiene de las acciones relacionadas con los obje-
tos; el sistema productor implica la generacién de la accién o movimiento.

El sistema conceptual se puede evaluar mediante de dos tipos de tareas: en primer
lugar, pidiéndole al sujeto que senale los objetos ttiles a una funcién dada; por ejemplo,
se le muestra una accién determinada, como martillar, y se le pide que seleccione el o
los objetos (—martillo, zapato, pluma, lapiz—) con los cuales se puede realizar dicha
accion. El segundo tipo de tareas aplicadas se refiere al reconocimiento de las acciones.
Se le muestra al sujeto un movimiento o accién con el fin de que determine si es correc-
to o no; entre los movimientos se puede incluir uno correcto, otro en el cual se utilice
la mano como instrumento y, finalmente, uno mas con errores espaciales.
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Cuando se requiere sefialar los objetos ttiles a una funcién dada se observa que la
mayoria de los pacientes apraxicos sefialan los objetos correctos. Cuando se trata de
reconocer las acciones, se sabe que mas de 50% de los pacientes identifican correcta-
mente éstas, aunque no sean capaces de reproducirlas (Heilman y Rothi, 1985), lo cual
demuestra que en los pacientes apraxicos el problema fundamental se centra en el sis-
tema productor mas que en el sistema conceptual. Roy (1986) sugiere, sin embargo,
un defecto a nivel conceptual al sefialar que muchos pacientes apraxicos tienen difi-
cultades en categorizar los movimientos y que utilizan la mano como instrumento.

Para evaluar el sistema productor, se le pide al sujeto que realice movimientos como
los senalados en el cuadro 8.3. También importante pedirle que realice secuencias

Cuabro 8.3. Tareas tipicas utilizadas en la evaluacion de las apraxias

APRAXIA DE LAS EXTREMIDADES

Movimientos con significado
Orden verbal e imitacion (MI'y MD)
1. Adios
2. Acercarse
3. Negacion
4. Peinarse
5. Cepillarse los dientes
6. Serruchar
7. Cortar con unas tijeras
8. Martillar un clavo

Movimientos sin significado
Orden verbal e imitacion (Ml y MD)
1. Colocar la mano en el hombro opuesto
2. Colocar el dorso de la mano sobre
la frente
3. Colocar la mano sobre el pecho
4. Dibujar un ocho en el aire
5. Hacer un circulo en el aire
6. Colocar la palma de la mano sobre
la cabeza
7. Colocar la palma de la mano en la nuca
8. Tocarse la barbilla con el pulgar
y el indice

APRAXIA IDEACIONAL
Uso de los objetos
1. Preparar el envio de una carta
2. Seguir la secuencia necesaria para
encender un cigarro
3. Preparar café
APRAXIA BUCOFACIAL
Orden verbal e imitacion
1. Hacer cara de que algo huele mal
2. Mostrar los dientes

. Sacar la lengua

. Colocar la lengua a la derecha

. Colocar la lengua a la izquierda

. Con la lengua limpiarse la parte
superior de los labios

7. Inflar las mejillas

8. Silbar

9. Mostrar como se da un beso

0. Con la lengua hacer el sonido de un

caballo trotando

11. Soplar

12. Tomar un liquido con un popote

APRAXIA OCULOMOTORA
1. Busqueda visual
2. Seguimiento de objetos
3. Movimientos de los 0jos bajo
orden verbal

APRAXIA TRONCOPEDAL
1. Hacer una venia
2. Arrodillarse
3. Caminar hacia atras
4. Pararse como un boxeador

[=20E, R A OF)

1

5. Bailar
6. Sentarse
APRAXIA CONSTRUCCIONAL
1. Dibujo * espontaneo

* copia (con sentido
—por ejemplo, una
casa— y sin sentido
—por ejemplo, figura de
Rey-Osterrieth)

2. Ensamblaje ¢ cubos (2 y 3 dimensiones)
* rompecabezas
e palitos
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de movimientos con el fin de observar su curva de aprendizaje motor. Los pacientes
apraxicos tienen dificultades para aprender nuevas secuencias de movimientos.

Hay algunas variables importantes para evaluar el sistema productor: en primer
lugar, el propio método de evaluacién; es frecuente iniciar ésta pidiéndole al pacien-
te que realice determinados movimientos; en seguida, se le solicita que imite esos
mismos movimientos; si el paciente se equivoca y los movimientos solicitados exi-
gen el empleo de algtin objeto, se le pide que muestre el uso real del mismo; y, final-
mente, si fracasa en todas las situaciones anteriores, se le pide que imite el uso del
objeto. En pacientes afisicos, es muy importante la imitacién para descartar proble-
mas en la comprension del lenguaje. En pacientes sin afasia, la diferencia entre rea-
lizar el movimiento por orden verbal y su ejecucién por imitacién sugiere la
existencia de sustratos cerebrales diferentes.

Entre los movimientos solicitados se deben incluir los transitivos (es decir, que
implican la utilizacién de objetos) y los intransitivos (que no requieren la utilizacién
de objetos); entre estos 1ltimos es deseable utilizar movimientos simbélicos (que
tienen un significado, como el saludo militar) y movimientos arbitrarios (por ejem-
plo, colocar la mano sobre el hombro). Algunos deben estar dirigidos hacia el pro-
pio cuerpo (movimientos reflejos, como, peinarse) y otros hacia fuera del cuerpo
(movimientos no reflejos, como lanzar una piedra). Dado que en algunos casos de
apraxia hay una disociacién entre ambas manos, es necesario pedirle al paciente
que realice movimientos con una y otra mano, iniciando de preferencia con la
1zquierda. Por iltimo, si se tiene en cuenta que los movimientos que implican una
coordinacién bimanual pueden ser muy dificiles de ejecutar, hay que incluir aque-
llos que requieran el empleo de una sola mano
(unilaterales) y también el de ambas manos  Cuabro 8.4. Factores en la evaluacion
(bilaterales). El cuadro 8.3 presenta algunas  dlinica de las apraxias
de las tareas mas utilizadas en neurologia y
neuropsicologia para la evaluacion clinica de

T > . 1) METODO

los distintos tipos de apraxia. Verbal: gesto, objeto

Para evaluar por completo las apraxias se Imitacion: gesto, objeto
deben examinar movimientos con l'as extremi- 2) PARTE DEL CUERPO
dades, la cara y el tronco, y también se debe Extremidad
establecer la presencia de asimetrias entre los Cara
dos hemicuerpos. La complejidad de los movi- Tronco
mientos solicitados representa otra variable 3) TIPO DE MOVIMIENTO
importante. Por lo comtn, en la evaluacién de Transitivo-intransitivo
la apraxia ideomotora se requiere llevar a cabo Reflexivos-no reflexivos

Simbolicos-arbitrarios

movimientos simples, mientras que en la de la ! X
Unilaterales-bilaterales

apraxia ideacional se investiga la posible pre-
sencia de un defecto en la secuencia o sintaxis 4) COMPLEJIDAD DEL ACTO MOTOR
del movimiento. El cuadro 8.4 resume las prin- 5) PERFECCION VS. RAPIDEZ

cipales variables por considerar en la evaluacién

. . 6) COMPRENSION DEL MOVIMIENTO
de pacientes apraxicos.
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Es importante determinar siempre qué tipo de errores presenta el paciente,
pues el andlisis de aquéllos puede ayudar al clinico en el diagnéstico de la apraxia.
Los errores del paciente en casos de apraxia ideomotora incluyen incapacidad de rea-
lizar el movimiento, simplificaciones, respuestas onomatopéyicas (cuando se hace un
sonido y no la accién), verbalizaciones (descripcién verbal de la accién), uso de la
mano (en vez de la boca en la apraxia oral) y autoindicaciones; también se podrian
incluir las aproximaciones y las autocorrecciones. Los movimientos del paciente son
torpes, amorfos, abreviados y deformados, hay errores en la orientacién espacial y,
con frecuencia, dos 0 mis movimientos se integran en uno solo. A veces los movi-
mientos se exageran o se utiliza la mano como instrumento.

Por tltimo, es interesante senalar que las habilidades praxicas progresan nota-
blemente en la primera, y también en la segunda infancia. Hacia los cinco o seis afios
de edad se espera que la realizacién de diferentes tareas en casos de praxis idemo-
tora alcance un nivel de 85%, mientras que de 11 a 12 afios se espera la ejecucion
sea similar a la de un adulto. De igual forma, se espera que la imposibilidad para rea-
lizar movimientos por orden verbal disminuya, y la frecuencia con que se usa la
mano como instrumento sea progresivamente menor.

En resumen, la apraxia representa un tipo de trastorno motor con una frecuen-
cia muy alta en casos de dafio cerebral, especialmente parietal. Sin embargo, puede
pasar desapercibida si no se realiza un examen completo de ella. Los resultados de una
evaluacion juiciosa de los trastornos apraxicos representan un dato de enorme valor
en el diagnéstico clinico. Los estudios acerca de su rehabilitaciéon son escasos, y
poco se sabe de los procedimientos apropiados para su rehabilitacién. El andlisis de
las apraxias conduce, por necesidad, a comprender mejor los sustratos cerebrales de
los actos motores.
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Agnosia

La incapacidad de reconocer un estimulo, aunque haya una adecuada sensacién de
éste, se denomina agnosia. Esta palabra proviene del griego gnosis = conocimiento, y
a = negacion, ausencia, y significa “desconocimiento”. Agnosia es, entonces, la pérdi-
da de la capacidad de transformar las sensaciones simples en percepciones propiamen-
te dichas, por lo que el paciente (a pesar de ver, oir o sentir) no puede reconocer los
estimulos visuales, auditivos o tactiles. La definicién de agnosia lleva implicita la idea
de que hay integridad sensorial primaria, y ausencia de deterioro intelectual global.

La agnosia aparece en casos de lesiones de la corteza parietal, temporal y occi-
pital. Las zonas afectadas son las llamadas areas de asociacién, que participan en el
analisis e integracién de informacién de una o varias modalidades sensoriales. Se
conocen diferentes tipos de agnosia (véase cuadro 9.1): visuales, espaciales, auditi-
vas, tactiles y del esquema corporal (somatoagnosias o asomatognosias).

Cuabro 9.1. Clasificacion de las agnosias (Basado en De Renzi, 1982; Hécan y Albert, 1978)

VISUALES AUDITIVAS
Agnosia visual de objetos Verbal
Acromatognosia No verbal
Alexia agnosica para sonidos
Prosopagnosia amusia
Simultagnosia TACTILES
ESPACIALES Astereognosia
Trastornos en la exploracion espacial primaria
sindrome de Balint secundaria (asimbolia tactil, amorfosintesis)

Trastornos en la percepcion espacial
incapacidad de localizar estimulos
alteraciones en la percepcion
de profundidad
distorsiones en la orientacion de lineas

SOMATICAS (ASOMATOGNOSIAS)
Unilaterales
hemiasomatognosia
anosognosia de la hemiplejia

. iy a i misoplejia
estimacion erronea del nimero .
, somatoparafrenia
de estimulos .
Bilaterales

Trastornos en la manipulacion espacial
agnosia espacial unilateral
pérdida de los conceptos topograficos
Trastornos de orientacion y memoria espacial
Agnosia topografica
Amnesia topografica OTRAS AGNOSIAS

autotopagnosia

agnosia digital

desorientacion derecha-izquierda
asimbolia al dolor
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» AGNOSIA VISUAL

Es la incapacidad para reconocer estimulos visuales familiares, a pesar de que se
conserva (al menos parcialmente) la sensacién visual; es decir, el defecto perceptual
no deriva de una falla en la resolucién visual o de una ceguera. Quienes sufren este
tipo de agnosia pueden “ver”, o sea identificar lineas, formas, diferentes niveles de
iluminacién, describir las partes del estimulo visual y en ocasiones copiar un objeto,
pero son incapaces de reconocer el significado de lo que ven, que es el objeto. Estas
alteraciones se pueden observar disociadas para el reconocimiento de objetos (agno-
sia visual de objetos), colores (acromatognosia), palabras (alexia agndsica), caras
(prosopagnosia) o para integrar las partes de un estimulo complejo (agnosia simul-
tanea o simultagnosia) (Biran y Coslett, 2003; Riddoch y Humphreys, 2003).

En 1870 Finkelnburg utiliz6 el término asimbolia para definir la incapacidad para
reconocer simbolos convencionales. Meynert (1900) hizo la distincién entre asim-
bolia sensorial y motora para referirse a la imposibilidad de identificar objetos y de
hacer uso de ellos, respectivamente. En 1891 Munk introdujo el término ceguera
psiquica para describir la incapacidad de reconocer objetos, la cual se observan en
perros como resultado de la ablacién experimental de areas de asociacién de la cor-
teza visual; asi establecié la distincién entre ceguera psiquica (defectos en la inter-
pretacién de los estimulos visuales) y ceguera cortical (pérdida de la sensacién
visual como resultado de lesiones corticales bilaterales, aunque suele conservarse
la percepcién de movimiento y de los cambios stbitos en el nivel de iluminacién).
Freud (1891) introdujo la denominacién de agnosia, entendida como un trastorno en
el reconocimiento perceptual. El término acab6 por imponerse.

Lissauer (1890) proporcioné la primera demostracion clinicoanatémica de la agno-
sia visual en seres humanos y distinguié entre agnosia aperceptiva y agnosia asociati-
va. De acuerdo con €l, habia dos aspectos en el reconocimiento visual de los objetos:
a) el proceso de reconocimiento perceptual de la impresién sensorial, y b) el proceso
de asociar esta percepcién con perceptos previamente almacenados. En este sentido,
la agnosia aperceptiva seria un defecto basico en la percepcion visual, evidente en la
incapacidad de reconocer las diferencias entre dos objetos similares y de reconstruir
mentalmente formas visuales. En la agnosia asociativa, por el contrario, el paciente
percibe formas pero no puede interpretarlas; es capaz de parear figuras semejantes e
incluso copiarlas, pero no puede relacionar formas con objetos por ejemplo, un rec-
tangulo con un libro Wapner ef al., (1978) analizaron el caso de un artista que presen-
taba agnosia asociativa y decia: “Ahora mi mente interpreta lo que veo... hace lo que
mis ojos hacian antes”. Por lo comun, los pacientes con agnosia asociativa tratan de
identificar las partes de una figura antes de deducir la interpretacién del todo.

AGNOSIA VISUAL PARA OBJETOS

Se refiere a un defecto perceptual especifico para interpretar visualmente los obje-
tos reales. El paciente no sélo es incapaz de nombrar el objeto o de senalar cudl es
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su funcién, sino que no recuerda haberlo visto nunca (Hécaen y Albert 1978). Sin
embargo, el objeto puede ser reconocido a través de otra modalidad sensorial, como
el tacto. Para diagnosticar la agnosia visual para objetos es necesario que exista un
integridad intelectual, ausencia de afasia y, al menos, cierta visién residual.

Este tipo de agnosia es un sindrome poco frecuente. Hécaen y Angelergues
(1963) encontraron cuatro casos en una muestra de 415 pacientes con lesiones cor-
ticales, y De Renzi y Spinnler (1966) s6lo uno entre 125 con lesiones corticales uni-
laterales. Estudiosos como Crichley (1964), v Bender y Feldman (1972) han
cuestionado la existencia de la agnosia visual para objetos y prefieren considerarla
como un defecto resultante de algtn deterioro intelectual. Hay, sin embargo, milti-
ples estudios de caso que apoyan la existencia del sindrome (Albert et al., 1975;
Alexander y Albert, 1983; Hécaen et al., 1974; Lhermitte et al., 1973; Rubens y
Benson, 1971; Kawahata y Nagata, 1989).

En la agnosia visual para objetos las dimensiones del objeto utilizado no modifi-
can su reconocimiento. Para el paciente, es dificil reconocer tanto un libro de tama-
no grande como uno de tamano pequefio. Sin embargo, si el objeto se lleva de un lado
a otro o se ubica en su contexto natural, si puede ser reconocido.

La distincién propuesta por Lissauer entre agnosia aperceptiva y agnosia aso-
ciativa se puede aplicar a la agnosia para objetos (De Renzi y Luccheli, 1993;
Warrington, 1985). En la aperceptiva hay incapacidad de identificar la forma de los
objetos asociada con la imposibilidad de parear objetos semejantes, asi como para
copiar dibujos de objetos. En la agnosia asociativa, por el contrario, se conservan la
capacidad de describir el objeto, la posibilidad de parear objetos similares y de copiar
un objeto, pero no se puede reconocer el objeto. Es comtn que el paciente reconoz-
ca figuras geométricas y fotografias familiares. Cuando se trate de tocar los objetos
o de oir el sonido caracteristico que producen, se reconoceran de inmediato.

En casos de agnosia para objetos, hay distintos grados de severidad. Cuando son
graves, se presenta una incapacidad total de reconocer objetos reales; cuando son
menos severos, el paciente tiene dificultades para reconocer esquemas o dibujos de
los objetos, a pesar de que reconoce adecuadamente los objetos reales. Finalmente,
puede haber pacientes cuya dificultad de reconocimiento radica en la interpretacién
de figuras superpuestas del tipo Poppelreuter, con la capacidad conservada de reco-
nocer cada una de estas figuras de manera independiente. Se espera que una perso-
na adulta con alto nivel educativo reconozca ficilmente figuras superpuestas; el nivel
de reconocimiento de estas figuras es menor en los nifios, pero hacia los 12 afios el
nivel de reconocimiento se aproxima al 100% (Ardila, y Rosselli, 1994).

Los casos graves de agnosia visual para objetos aparecen por lesiones bilatera-
les posteriores, en especial de los I6bulos occipitales. La causa mas frecuente de
agnosia visual para objetos son los accidentes cerebrovasculares por oclusion de las
arterias cerebrales posteriores. La circunvolucién fusiforme, lingual e hipocdmpica,
asi como la sustancia blanca profunda de las regiones temporo-occipitales, parecen
ser las dreas mas importantes en el andlisis visual de los objetos (Alexander y
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Albert, 1983; Kawahata y Nagata, 1989). Se han descrito, sin embargo, casos de este
tipo de agnosia debidos a lesiones unilaterales. Las lesiones occipitales izquierdas
pueden producir agnosia para objetos, sin relacién con prosopagnosia ni con agnosia
espacial (Hécaen y Albert, 1978).

Warrington (1985) sugiere que los dos hemisferios hacen una funcién diferencial
en el andlisis perceptual de objetos. El hemisferio derecho realizaria una categori-
zacién perceptual y analizaria la constancia de la forma, mientras que el hemisferio
izquierdo estaria implicado en la categorizacién semantica de los objetos presenta-
dos visualmente. Las lesiones derechas producirian, segiin Warrington, una agnosia
aperceptiva, y que lesiones izquierdas se relacionarian con una agnosia asociativa.
Para que se realice un adecuado andlisis visual de objetos es necesario que las cor-
tezas occipitales de los dos hemisferios estén integras. Aun lesiones pequenas uni-
laterales se asocian con déficit menores en el reconocimiento visual de los objetos.

A la agnosia visual para objetos se le asocia con otros sindromes, como la agno-
sia al color, la alexia pura, la agnosia topografica, la prosopagnosia, la simultagnosia,
los defectos en los campos visuales y el déficit de memoria.

ACROMATOPSIA Y ACROMATOGNOSIA

Los defectos en la percepcion de colores por lesiones en el sistema nervioso cen-
tral, en ausencia de enfermedad en la retina, se denomina acromatopsia. El pacien-
te tiene una adecuada percepcién de las formas, pero las ve sin color, en diferentes
tonos de gris. El defecto en la percepcién del color se puede observar en sélo una
parte, o en todo el campo visual.

Las primeras descripciones de acromatopsia datan del siglo X1x. Verrey (1888)
describi6 a una mujer de 60 afos que perdi6 stbitamente la percepcién del color en
el campo visual derecho, como consecuencia de un infarto occipital izquierdo, y
senal6 que las circunvoluciones fusiforme y lingual son las responsables del reco-
nocimiento del color. Esta descripcién anatémica fue confirmada por medio de méto-
dos radiol6gicos (Damasio y Damasio, 1986). Las lesiones inferiores de la corteza de
asociacion visual de cualquiera de los dos hemisferios pueden alterar la percepcién
del color; de haber lesiones unilaterales, surgird una hemiacromatopsia, que incluye
el campo visual contralateral a la lesién, y de haber lesiones bilaterales se hallard una
acromatopsia completa, que cubre todo el campo visual.

La acromatognosia (agnosia al color) se refiere a un defecto en la categorizacién
de los colores, aunque el paciente los perciba correctamente. Este podra percibir colo-
res pero no podra parear adecuadamente colores del mismo tono, seleccionar un color
por orden verbal o denominar los colores en ausencia de afasia. En este tltimo caso,
sin embargo, seria mas apropiado referirse a una anomia al color y no a una agnosia al
color, pues el paciente tampoco seré capaz de reconocer el color adecuado de objetos
especificos —como el color de la sangre, del pasto, del cielo, etc.—. La agnosia al color
rara vez se observa con todos estos sintomas descritos: en ocasiones aparece mas
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como un defecto amnésico-afisico, en el que el paciente no es capaz de denominar
los colores ni comprender sus nombres; es como si hubiera una anomia exclusiva
para colores. En otros casos, el defecto agndsico es mas puro, con dificultades eviden-
tes para agrupar colores y hacer uso de ellos (por ejemplo, al colorear figuras).

La acromatognosia rara vez se presenta como un sindrome aislado, indepen-
diente de otros trastornos neuropsicologicos. A menudo, se asocia con alexia sin
agrafia y con defectos en el campo visual contralateral a la lesién. El hemisferio
izquierdo posterior se considera como el principal sustrato anatémico de la acroma-
tognosia. Las dreas anterior e inferior del I6bulo occipital (circunvoluciones lingual
y fusiforme) se consideran determinantes en el reconocimiento de los colores
(Hécaen y Albert, 1978; Damasio y Damasio, 1983).

ALEXIA AGNOSICA (OPTICA)

La alexia sin agrafia —también conocida como alexia Optica, alexia pura o alexia occi-
pital— es una agnosia visual para palabras. En este tipo de alexia el paciente puede
reconocer letras pero no leer palabras, aunque conserva la escritura espontdnea, al
igual que su capacidad de escribir al dictado. La alexia sin agrafia se asocia con
hemianopsia (o al menos cuadrantopsia), defectos en el reconocimiento de los colo-
res (acromatognosia) y simultagnosia. Se sabe que el 16bulo occipital izquierdo, en
particular la circunvolucién lingual, y el esplenio del cuerpo calloso son los sustra-
tos anatémicos de este tipo de agnosia.

PROSOPAGNOSIA

La prosopagnosia es una forma de agnosia visual especifica para rostros familia-
res. La palabra prosopagnosia proviene del griego prosopos =rostro o persona, y
gnosis =conocimiento. Bodamer (1947) fue el primer investigador que utiliz6 el tér-
mino para definir el trastorno en el reconocimiento de rostros, sin relacién con otros
tipos de agnosia visual. Sin embargo, estudios sobre este trastorno habfan sido rea-
lizados ya por Quaglino y Borelli en 1867 (Benton, 1990).

El paciente con prosopagnosia pierde la capacidad para reconocer a las personas
por el rostro y debe recurrir a aspectos accesorios, como la voz o la vestimenta, para
identificar a alguien. Es un déficit selectivo de la identidad del rostro, aunque se pue-
de conservar (no siempre) la capacidad de interpretar otros tipos de informacién
facial, como la expresién emocional, la edad y el sexo (Serget y Villemure, 1989). En
casos muy graves, el sujeto no puede determinar el sexo y la edad del rostro (Lopera
y Ardila, 1992). Lopera y Ardila informan sobre una persona que recurria a elemen-
tos como el cabello y los adornos —los aretes, digamos— para descubrir el sexo de
un rostro, y a la voz para determinar la edad.

Los pacientes con prosopagnosia reconocen las diferencias entre un rostro
y otro y son capaces de parear rostros semejantes, pero no pueden identificarlos. En
ocasiones, el defecto puede extenderse al propio rostro del paciente, que es incapaz
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de reconocerse en un espejo o en una fotografia, y aun se ha olvidado de cémo era
su rostro. A pesar de ello, puede saber que una cara es una cara, y que ésta incluye
ciertos elementos, como los 0jos, la nariz, etcétera.

Asi, la prosopagnosia parece ser un defecto para reconocer los miembros indivi-
duales de una categoria visual especifica, y la mayoria de los pacientes también tie-
nen dificultad para reconocer los miembros individuales de grupos de estimulos que
pertenecen a otras categorias visuales (carros, flores, animales, etc.). Son capaces
de reconocer la categoria (“es un carro”) pero no pueden determinar qué tipo de
carro es, es decir, no reconocen el miembro individual de la categoria. En caso de
prosopagnosia se altera el reconocimiento de los miembros especificos pertene-
cientes a una clase visual, a pesar de lograrse el reconocimiento de la clase.

Se ha observado, sin embargo, un reconocimiento encubierto de rostros en pacien-
tes con prosopagnosia. Estos tienen una respuesta fisiologica ante rostros familiares,
pero no ante rostros no familiares (Tranel y Damasio, 1985; Sergent y Poncet, 1990).
Igualmente, se logra un mejor aprendizaje en tareas de pares asociados de caras si se
utilizan rostros familiares para el paciente (Bruyer et al., 1983). Estos hallazgos sugie-
ren que a pesar de no tener conciencia de reconocimiento del rostro, el paciente lle-
va a cabo un reconocimiento encubierto parcial.

La prosopagnosia es un sindrome neuropsicolégico poco frecuente, y sus corre-
latos anatémicos siguen siendo objeto de andlisis. Desde las primeras descripciones
de Quaglino y Borelli se consideré que las lesiones del hemisferio derecho eran res-
ponsables de la prosopagnosia. Esta posicién se mantuvo hasta 1980, cuando algu-
nos estudios patolégicos (Damasio et al., 1982) mostraron la presencia de lesiones
bilaterales en pacientes con prosopagnosia y describieron las regiones inferiores y
basales occipito-temporales (circunvolucion fusiforme y lingual) como claves en la
produccion del sindrome, con todas sus manifestaciones clinicas. Desde 1985, sin
embargo, se sabe de nuevos estudios radiolégicos con lesiones en el hemisferio
derecho (De Renzi, 1986; Landis et al., 1988), y un caso de prosopagnosia secunda-
rio a una hemisferoctomia derecha (Sergent y Villemure, 1989) llev6 nuevamente la
atencién anatémica de la prosopagnosia hacia el hemisferio derecho (Benton, 1990).
La integridad de la porcién inferior occipito-temporal del hemisferio derecho parece
ser crucial pero no suficiente en la produccién de prosopagnosia. Benton (1990)
sugiere que ésta puede observarse en casos de una lesion derecha, siempre que se
asocie con alguna condicién anormal del hemisferio izquierdo, como debilidad con-
génita o deterioro por edad avanzada. De Renzi (1982) senala que la produccién de
prosopagnosia por lesién del hemisferio derecho depende del tamafio de la lesién,
pues ésta debe alcanzar cierto tamafo para permitir la aparicién del sindrome, pero
no debe ser muy extensa porque fenémenos agnésicos mas amplios opacarian el
defecto en el reconocimiento de rostros (Benton, 1990).

Se han determinado sustratos anatémicos diferentes para la incapacidad de reco-
nocer rostros familiares (prosopagnosia) y de distinguir rostros no familiares
(Warrington y James, 1967a). Los estudios con pacientes que presentan lesiones
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unilaterales demuestran que los sujetos no afisicos con lesiones derechas posterio-
res son precisamente quienes tienen mayor dificultad para distinguir rostros no
familiares, lo cual confirma que el hemisferio derecho se especializa en esta tarea.
Lopera y Ardila (1992) proponen distinguir entre dos sindromes diferentes: la pro-
sopagnosia (como un defecto aislado en el reconocimiento de rostros) y la proso-
pamnesia (como un defecto en el aprendizaje de rostros); para el primer caso, serian
suficientes lesiones unilaterales derechas; para el segundo, lesiones bilaterales.

Para Ardila (1993b), diferentes sistemas (o “moédulos”) podrian participar en el
reconocimiento de las personas individuales. “Personas” podria representar un sub-
sistema dependiente de un sistema de mads alto nivel, “cosas vivientes”. Un subgrupo
del subsistema “personas” corresponderia a “personas conocidas” (opuesto a “per-
sonas no conocidas”). “Personas conocidas” incluiria a todas aquellas con las cuales se
ha tenido contacto, quizas varios miles. El rostro puede ser suficiente para reconocer
a un individuo (aunque también la voz, la manera de caminar, la configuracién corpo-
ral, etc., también pueden ser suficientes para reconocerlo con presicién). Ademas, las
caracteristicas de género y expresién emocional se adscriben tanto a las personas
conocidas como a las no conocidas. El género y la expresién emocional se reconocen
no sélo a partir de la informacién visual, sino también de la auditiva. El reconocimiento
de la individualidad representa el paso final en este sistema. El reconocimiento de un
individuo (asi como el reconocimiento del significado de una palabra en particular)
representa una percepciéon compleja, que incluye multiples sistemas de asociacién
(visual, pero también auditivo e incluso olfativo), y mantiene ciertas relaciones emo-
cionales, mnésicas y aun verbales (el nombre individual) especificas.

SIMULTAGNOSIA

Se refiere a la incapacidad de interpretar la totalidad de una escena compleja, con des-
cripcién de detalles o partes individuales. Se trata de una agnosia visual que se carac-
teriza por la imposibilidad de reconocer, simultineamente, varios elementos
visuales. Se pueden percibir los aspectos individuales que componen el estimulo,
pero no integrarse a un todo organizado. Si a un paciente con simultagnosia se le pre-
senta la imagen de una mujer lavando platos, dira que ve “un plato”, “el agua” “una
mujer”, pero no podra integrar todos los elementos de la escena para lograr un reco-
nocimiento unificado; cuando atiende a uno de tales elementos, los otros “desapare-
cen”. En general, los pacientes con simultagnosia presentan alexia para palabras
(alexia verbal), pero no alexia para letras: son capaces de deletrear las palabras pero no
de leer la palabra completa. En consecuencia, la simultagnosia se asocia con una alexia
occipital sin agrafia. Mdas atin, algunos estudiosos consideran que la alexia sin agra-
fia es s6lo una simultagnosia en el reconocimiento del lenguaje escrito (Luria, 1978).

Para algunos investigadores (De Renzi, 1982), la simultagnosia no es como
un sintoma primario, sino resultante de otros defectos: espaciales, atencionales
o de exploracién visual. Los pacientes suelen tener dificultades para diferenciar
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la figura-fondo y para controlar los movimientos oculares voluntarios (apraxia oculo-
motora, como parte del sindrome de Balint).

Los sustratos anatémicos de la simultagnosia no estan del todo definidos. Los
pacientes con lesiones bilaterales o unilaterales (sobre todo izquierdas) parieto-occi-
pitales pueden presentar una agnosia simultdnea. Aunque no se sabe bien a bien cual
hemisferio tiene predominio sobre el otro, se cree que el izquierdo es critico en la
produccién de simultagnosia (Hécaen y Albert, 1978); algunos autores, sin embar-
g0, le conceden mayor importancia a las lesiones del hemisferio derecho (De Renzi,
1982; 1985).

» AGNOSIAS ESPACIALES

Son los trastornos en el reconocimiento y utiliza-
cién de informacion de naturaleza espacial que pre-
senta una persona como consecuencia de una
lesién cerebral. Es la incapacidad perceptual para
reconocer e integrar informacién espacial sin que
exista una alteracion sensorial primaria que la jus-
tifique (Rosselli, 1986). Esta definicién incluiria
alteraciones en el reconocimiento de la orientacion
de lineas, defectos en la percepcion de profundidad,
alteraciones en el manejo espacial y fallas en la
memoria espacial, entre otros trastornos. Por Io  Figura 9.1. Tipo de lesion respon-
comun, encuentra en caso de lesiones parietales y  sable de las agnosias espaciales
parieto-occipitales derechas (véase figura 9.1).

John Hughlings Jackson describi6 en 1876 el caso de un paciente con dificultades
para reconocer objetos y orientarse en ciertos espacios, mas incapacidad de atender
el lado izquierdo del espacio, como resultado de una lesién en el hemisferio derecho.
La pérdida de la memoria espacial fue inicialmente descrita por Foerster, Wilbrand,
Magnus y Dunn (Hécaen y Albert, 1978), mientras que Balint (1909) demostré la
importancia de los trastornos en la exploracién visual, y defini6 el sindrome de la
“parélisis psiquica de la mirada”. Sin embargo, en 1918 Holmes mostré que habia
diferentes aspectos de la agnosia espacial y los incluy6 en categorias como son: pro-
blemas para localizar objetos, amnesia topografica, incapacidad para contar objetos,
imposibilidad para percibir movimientos, pérdida de la vision estereoscépica y defec-
tos en los movimientos oculares. En 1934 Kleist redujo la amnesia espacial a la pér-
dida de memoria topografica y a los problemas para localizar objetos. Critchley (1968)
ampli6 la clasificacion, y propuso los siguientes grupos: 1) trastornos en la percepcién
espacial con respecto al reconocimiento del mundo tridimensional; 2) trastornos en
el concepto de espacio en relacién con el mundo tridimensional, y 3) trastornos en la
manipulacién espacial interdimensional, que incluye defectos en la memoria topogré-
fica, alteraciones en la orientacién y agnosia espacial unilateral.
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Hécaen (1962) propuso cuatro tipos de agnosia espacial: 1) trastornos en la percep-
cion espacial; 2) defectos en la manipulacién de la informacién espacial, lo cual incluye la
pérdida de conceptos topograficos y la agnosia espacial unilateral; 3) pérdida de memo-
ria topogréfica, v 4) sindrome de Balint. De Renzi (1982) concuerda con estos cua-
tro tipos, pero hace algunas modificaciones: coloca el sindrome de Balint en la categoria
de trastornos de exploracién visual, mantiene las categorias de defectos en la percep-
cién espacial y memoria topografica y en lugar de los trastornos en la manipulacién de
informacién espacial propone los trastornos en el pensamiento espacial. Analizaremos
de forma integrada las clasificaciones adelantadas por Hécaen y De Renzi.

TRASTORNOS EN LA EXPLORACION ESPACIAL

Cualquier conocimiento que se obtenga del mundo externo exige una adecuada
exploracion del espacio mediante una atencién selectiva que permita atender un
objeto determinado, pero que al mismo tiempo sea lo suficientemente flexible para
permitir redirigirla a otro punto de interés potencial. También es muy importante la
exploracion visual integrada que permita ver al mismo tiempo varios componentes
de un estimulo o de una situacién para poder interpretarlos adecuadamente. Asi, por
ejemplo, cuando el paciente observa una cara, s6lo sabe que es tal cosa cuando, des-
pués de ver simultdneamente sus diferentes rasgos (ojos, nariz y boca), integra
éstos en un conjunto o categoria perceptual. Si este sistema integrador se altera, se
pierde la capacidad para comprender la realidad, pues el paciente reconoce los obje-
tos o situaciones sélo de manera fragmentaria. Estos trastornos de exploracién
visual estan comprendidos en el llamado sindrome de Balint, el cual fue descrito pre-
cisamente por Balint y Holmes a principios del siglo XX.

SINDROME DE BALINT

Balint describi6 (1909) un sindrome al que denomin paralisis psiquica de la mirada, el
cual se caracteriza por un trastorno de los movimientos oculares voluntarios y se cons-
tituye de tres elementos: 1) apraxia de la mirada o apraxia oculomotora; 2) ataxia 6pti-
ca, y 3) defectos en la atencion visual. El paciente atendido por Balint presentaba
también problemas en el cilculo de distancias, secundarias a los defectos atencionales
v que, segtin De Renzi (1982), deben representar una cuarta caracteristica del sindro-
me. Holmes informé en 1918 de seis casos con un sindrome semejante al trastorno
estudiado por Balint, al que agregd un elemento mas: la fijacién de la mirada.

La apraxia de la mirada se refiere a la incapacidad de realizar movimientos oculares
voluntarios y para mantener ojos fijos en un estimulo. Los movimientos oculares se rea-
lizan al azar, sin que haya una btisqueda determinada. En ocasiones, cuando el paciente
logra fijar sumirada en un objeto, permanece fijo en el, presentando dificultades para lle-
var su mirada hacia un estimulo nuevo. No se observan movimientos de convergen-
cia a la aproximacion de los objetos y de seguimiento de objetos, y se conservan los
reflejos oculocefilicos y los movimientos oculares durante el suefio (De Renzi, 1985).
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La ataxia 6ptica se manifiesta cuando el paciente no puede tomar el objeto que
llama su atencién, sin que haya un defecto motor o sensorial en las extremidades. La
mano llega en forma imprecisa, muy adelante o muy atras del estimulo, porque hay
problemas para calcular la distancia. En ocasiones la ataxia 6ptica s6lo se observa
cuando el objeto se encuentra en la periferia del campo visual. Asi, se puede decir
que hay un trastorno en la direccién y el control visual de los movimientos.

Los defectos de atencién visual se definen como la incapacidad de prestar aten-
cién a estimulos novedosos porque la mirada se fija en otro estimulo. Este déficit de
atencién impide ver simultdneamente varios estimulos presentes en el mismo cam-
po visual, independiente de su tamafio y de distancia que los separe. Cuando la mira-
da se fija en un estimulo, el otro “desaparece”. De ahi que el paciente con sindrome
de Balint tenga dificultades para realizar tareas relacionadas con la exploracién
visual, como leer, seguir la trama de una pelicula, interpretar figuras complejas, etc.
Los defectos de atencién visual pueden considerarse una forma de simultagnosia
(Luria, 1959; De Renzi, 1985).

La dificultad para calcular distancias fue descrita por Pick (Hoff y Potzl, 1988) y
acaso podria interpretarse como un cuarto signo en el sindrome de Balint; imposibi-
lita al sujeto para apreciar correctamente la distancia que lo separa de los objetos y
€n consecuencia se asocia con ataxia optica.

A partir de las descripciones de Balint y Holmes se cree que el sindrome de
Balint es producto de lesiones bilaterales. En casi todos los casos anotomopatol6gi-
cos se han encontrado danos en la corteza parieto-occipital de los dos hemisferios
cerebrales. En apariencia, el sindrome de Balint —completo, con sus tres manifes-
taciones clinicas— es producto de lesiones en ambos hemisferios (De Renzi, 1982).
Sin embargo, la presentacién incompleta del sindrome es consecuencia de lesiones
parieto-occipitales de uno (generalmente, el izquierdo) de los dos hemisferios
(Hécaen y Albert 1978).

TRASTORNOS EN LA PERCEPCION ESPACIAL

Entre de los trastornos en la percepcién espacial hay cuatro categorias : 1) incapaci-
dad para localizar estimulos; 2) alteraciones en la percepcion de profundidad; 3) dis-
torsiones en la orientacién de las lineas, y 4) cilculo erréneo del nimero de
estimulos observados.

Localizacion de estimulos

La incapacidad de localizar estimulos se asocia con lesiones del hemisferio derecho,
sobre todo del I6bulo parietal. El paciente no puede determinar diferencias y seme-
janzas de posicién de estimulos presentados en tarjetas (Warrington y Rabin, 1970),
y la intervencion del hemisferio derecho en este trastorno fue confirmada experi-
mentalmente por Varney y Benton (1975). Durante 300 milisegundos, ellos proyec-
taron en una pantalla una serie de estimulos para que dos segundos mads tarde, los
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pacientes con lesiones en ambos hemisferios pudieran reconocer su posicién. Los
puntajes mas bajos correspondieron a quienes tenian lesiones en el hemisferio dere-
cho, en comparacién con los controles normales y con los pacientes con lesiones en
el hemisferio derecho. A pesar de que la mayoria de los estudios sobre localizacién
de estimulos muestra que esta funcién tiene vinculos con el hemisferio derecho,
algunos autores (Ratcliff y Davies-Jones, 1972) hallaron este trastorno en el campo
visual, contralateral a una lesién parietal en cualquiera de ambos hemisferios.

Percepcion de profundidad

Las lesiones parieto-occipitales bilaterales pueden alterar la percepcién de profun-
didad, ocasionando incapacidad de estimar distancias y alcanzar con la mano objetos
presentados en el campo visual (ataxia éptica), como en el sindrome de Balint. Los
pacientes con este defecto corren el riesgo de ser considerados ciegos, por error,
debido a que no pueden determinar la distancia que hay entre ellos y los objetos.

En 1919 Holmes y Horax presentaron el caso de una persona que padecia de
defectos graves para calcular distancias. No podia, por ejemplo, establecer relaciones
de cercania y lejania entre un sujeto que se encontraba a 12 metros de distancia y otro
que estaba a seis metros. Tampoco podia identificar profundidad ni tridimensionali-
dad en los objetos reales. Para €], las escaleras no eran mas que una serie de lineas,
una encima de otra, y no podia distinguir entre una caja de cartén y un cartén plano.
Este caso ilustra claramente la gravedad que puede alcanzar este defecto, pues la per-
cepcidn tridimensional del mundo externo podria convertirse en una representacion
por completo plana. Este tipo de alteraciones de la profundidad suelen ser ocasiona-
das por lesiones bilaterales parieto-occipitales. Las lesiones unilaterales de cual-
quiera de ambos lados pueden producir alteraciones leves en la percepcion de la
profundidad, que no son percibidas de manera espontinea por el paciente, pero que
pueden detectarse por métodos especificos de evaluacién perceptual.

Se han llevado a cabo numerosos intentos por determinar la asimetria hemisfé-
rica de la percepcion de profundidad. Los resultados no han sido definitivos, pero
parece haber una mayor alteracién cuando las lesiones se ubican en el lado derecho.
Los errores en la estimacién de distancias son mayores en caso de lesiones poste-
riores del hemisferio derecho.

Orientacion de lineas

La estimacién de la orientacion de lineas es otra funcién perceptual basica en que
parecen existir diferencias interhemisféricas. De Renzi, Faglioni y Scotti (1971)
encargaron a un grupo de pacientes con dafno cerebral la tarea de evaluar la posicién
de una vara que podia moverse de arriba abajo en el plano sagital, y que se encon-
traba unida a otra vara vertical, la cual podia girar 360 grados sobre su propio eje. A
partir de la rotacion adecuada de las dos varas, la primera podia orientarse en cualquier
posicion espacial. El paciente debia observar la posicién de esta vara y reproducirla
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en otra vara. Los estudiosos encontraron una ejecucién pobre sélo en los pacientes
con lesiones del hemisferio derecho, asociadas con defectos en el campo visual.

Benton et al. (1978) encontraron serias dificultades para parear lineas con la mis-
ma inclinacién en 40% de los pacientes con dafio cerebral derecho, y s6lo en 6% de
los que tenian lesiones del hemisferio izquierdo. La relevancia del hemisferio dere-
cho en la percepcién de orientacién de lineas fue confirmada por Fried ef al. (1982),
quienes identificaron dos dreas del hemisferio derecho que afectaban la percepcién
de la orientacién de lineas: una es la unién parieto-occipital, y la regién de la corte-
za frontal posterior, homéloga al 4rea de Broca. La memoria a corto plazo para orien-
tacién de lineas fue asociada con la primera circunvolucién temporal posterior y el
opérculo parietal adyacente.

Los estudios sobre la orientacién visoespacial de ineas muestran una preponde-
rancia del hemisferio derecho para esta habilidad, y sugieren la participacion de dis-
tintas 4reas: el I6bulo parietal desempefaria una funcién integradora visual, y el
16bulo frontal una integracién postural.

Estimacion del numero de estimulos

La habilidad para calcular el niimero de estimulos presentados en el campo visual
central por un tiempo breve esta relacionada también con el hemisferio derecho. Los
pacientes con lesiones en este hemisferio, en particular el 16bulo parietal, tienen
grandes problemas para determinar con exactitud y de forma inmediata el nimero
de puntos (de tres a ocho) que se les proyecta en la regién central del campo visual
(Warrington y James, 1967b). Este predominio del hemisferio derecho parece
depender de las caracteristicas de los estimulos que se presentan, ya se trate de
puntos, letras o figuras.

TRASTORNOS EN LA MANIPULACION ESPACIAL

Implicarian un defecto en la integracién, transformacién y uso de la informacién
espacial que no pueden ser atribuidos a fallas perceptuales ni de memoria. Hécaen
y Albert (1978) denominan a este trastorno apractoagnosia para relaciones espacia-
les, v lo asocian con otros defectos caracteristicos por lesiones del hemisferio dere-
cho, como apraxia construccional, hemiasomatognosia, y agrafia, alexia y acalculia
espaciales. En la manipulacién espacial se incluyen dos tipos de trastornos: 1) la
agnosia espacial unilateral, y 2) la pérdida de conceptos topogréficos (Hécaen y
Albert, 1978).

AGNOSIA ESPACIAL UNILATERAL

Conocida también como negligencia espacial unilateral, se refiere a la falta de res-
puesta ante estimulos presentados en el campo visual contralateral a una lesién
cerebral, sin que haya una dificultad motora o sensorial primaria que la justifique
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(véase figura 9.2). Desde comienzos del ) ]

siglo XX Poppelreuter se refiri6 a la inaten-

cién visual contralateral como un trastorno

en la percepcién visual. Sin embargo, en ﬂ

1941 Brain describi6 la negligencia espacial

unilateral acompanada de lesiones unilate- l

rales del hemisferio derecho, —en espe-

cial, las parieto-temporo-occipitales—,

pero también frontales (campo ocular fron-  FIGURA 9.2. Copia de una figura. La negli-
tal, 4rea 8 de Brodmann). Posteriormente, gencia es evidente en el lado derecho de la
Hécaen (1962) apoy6 las afirmaciones de 112U

Brain, y estudi6 el sindrome en grandes

muestras de pacientes con lesiones de

ambos hemisferios. Los anos setenta y ochenta fueron propicios para el floreci-
miento de numerosas investigaciones sobre la negligencia espacial unilateral.

La agnosia espacial unilateral es parte de un sindrome mas amplio al que se
conoce como sindrome de hemi-inatencién. Quienes lo presentan son incapaces de
dirigir la atencién hacia el lado contralateral a la lesién cerebral, defecto que puede
observarse tanto en la percepcion de los estimulos del medio como en la percepcién
de su propio esquema corporal. En el primer caso, el paciente presentaria un defec-
to de la exploracién del espacio externo que corresponde a la agnosia espacial unila-
teral; en el segundo, el trastorno de la atencién se dirige hacia su espacio corporal y
representa una hemiasomatognosia. El término hemi-inatencién describe un tras-
torno atencional hacia la mitad, sea corporal o espacial, contralateral al foco de la
lesién; el trastorno incluye la agnosia o negligencia espacial unilateral y la hemiaso-
matognosia.

El sindrome de agnosia o negligencia espacial unilateral se refiere a la ausencia
de respuesta unilateral ante estimulos visuales, auditivos o tictiles, contralaterales
a una lesién cerebral, sin que exista una hemianopsia, hipoacusia o hemianestesia
que la justifiquen. Los pacientes no presentan respuestas de orientacién (dirigir la
mirada hacia la fuente de estimulacién) ante estimulos visuales o auditivos novedo-
sos que se presenten en el lado contralateral a la lesion cerebral. Es frecuente
encontrar el sindrome de hemi-inatencién acompafiado de hemianopsia e hipoeste-
sia. El sujeto con hemianopsia sin hemi-inatencién corregira con movimientos de
cabeza la falta de visién en un campo visual; es decir, si presenta una hemianopsia
homoénima derecha, moverd la cabeza hacia la derecha para que los estimulos visua-
les caigan sobre el campo visual izquierdo. Al contrario de los pacientes con hemia-
nopsia o hemianestesia, quienes presentan hemi-inatencién pueden percibir el
estimulo si se les pide que miren hacia el hemicampo contrario. No hay hipoacusia
unilateral en casos de lesiones del sistema nervioso central debido a la representa-
cién bilateral que tienen ambos oidos en la corteza cerebral, pero si se puede obser-
var extincién auditiva.



156  Neuropsicologia clinica

Los pacientes con hemi-inatencién pueden mostrar una agnosia parcial del
esquema corporal (hemiasomatogénosia), pues no prestan atencién al hemicuerpo
contralateral a la lesién cerebral. Asi, suelen golpearse con objetos cuando caminan,
0 no asearse esa parte del cuerpo. También se presentan otros signos, como extin-
cién ante la doble estimulacién simultdnea, hemiaquinesia y aloestesia.

La negligencia unilateral de un paciente con este tipo de agnosia espacial puede
ser evidente en tareas de dibujo. Al realizar tareas espaciales, como copiar figuras,
cortar una linea por la mitad o dibujar un reloj, se olvida el estimulo presentado en
el campo visual contralateral a la lesiéon y el paciente sol6 copia la mitad de la figura,
corre hacia un lado el punto de la mitad de la linea o agrupa los ntimeros del reloj en
una hemicircunferencia. Los pacientes con negligencia hemiespacial, al leer frases,
olvidan las palabras que se encuentran en un campo visual y, al leer palabras, no pres-
tan atencién a la mitad contralateral a la lesién. Asi, por ejemplo, un paciente con
lesion del hemisferio derecho que lea la palabra “ventana” sélo podria leer “ana”.

El sindrome de agnosia espacial unilateral puede presentarse con todas las
caracteristicas ya descritas o con sélo algunos componentes. Las lesiones del
hemisferio derecho producen el sindrome completo con mayor frecuencia. Existen,
sin embargo, descripciones del sindrome en casos de lesiones del hemisferio
izquierdo (Rosselli et al., 1985; Heilman, Watson y Valenstein, 1985). Las lesiones
occipito-parietales producen con més frecuencia el sindrome de agnosia espacial
unilateral, el cual se ha descrito también en casos de lesiones del 16bulo frontal
(Stuss y Benson, 1986), del sistema limbico (Heilman, Watson y Valenstein, 1985),
e incluso del tdlamo (Watson y Heilman, 1979). Se sabe que la negligencia hemi-
espacial es mas severa en caso de lesiones occipito-parietales derechas, pero las
lesiones frontales derechas también se asocian con agnosia espacial unilateral, por
lo comtn mas moderada. Cabe recordar que en el control cortical de los movimien-
tos oculares y en la atencién visual participan dos regiones de la corteza cerebral: la
regién parieto-occipital y el campo visual frontal.

PERDIDA DE LOS CONCEPTOS TOPOGRAFICOS

Este trastorno se refiere a la incapacidad de comprender, manipular y emplear mar-
cas geogréficas externas, asociadas con determinada posicién espacial. Por ejemplo,
los pacientes son incapaces de orientarse en un mapa, les resulta imposible colocar
las ciudades dentro de él y no pueden dibujar el plano de la habitacién en que se
encuentran. Morrow et al., (1985) encontraron que estos pacientes tenian dificulta-
des para apreciar distancias entre ciudades y ubicar puntos geogrificos. Este tras-
torno se puede estudiar mediante el uso de pruebas de mapas, como la prueba de
lectura de mapas de Semmens, que consiste en una serie de rutas disefiadas en tar-
jetas que el paciente debe seguir en un espacio marcado sobre el suelo por nueve
puntos, correspondientes a otros tantos puntos marcados en el mapa de la tarjeta.
Esta tarea seria equivalente a la que realiza una persona que sigue un mapa en una
ciudad que no conoce.
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Las alteraciones en los conceptos topogrificos se relacionan con lesiones en la
unién parieto-temporo-occipital de ambos hemisferios (De Renzi, 1982; 1985).
Otros autores (Hécaen y Albert, 1978) destacan la importancia de lesiones poste-
riores del hemisferio derecho en los defectos espaciales de manipulacién.

Un paciente con lesion del hemisferio derecho puede mostrar desorientacién
espacial por dos razones: 1) porque ha perdido la capacidad de reconocer las sefiales
topograficas del medio ambiente, o 2) porque, a pesar de reconocerlas, ha olvidado
su ubicacién espacial. En el primer caso hablariamos de una agnosia topografica (o
topagnosia) y en el segundo de una amnesia topogréfica (o topoamnesia).

La agnosia topografica se refiere a la incapacidad de reconocer las senales topo-
graficas del medio externo (como edificios, casas, calles, etc.), a pesar de que se con-
serva la habilidad para describir verbalmente una ruta e incluso dibujar un plano. El
paciente conserva intacta la capacidad de imaginacién espacial y mantiene el esque-
ma espacial de las rutas. La agnosia topografica suele asociarse con prosopagnosia y
con agnosia al color (Méndez y Cherrier, 2003).

Cuando se recurre a la resonancia magnética funcional, se observa que la regién
posterior derecha de la circunvolucién parahipocidmpica es clave para adquirir nue-
va informacién acerca de marcas topogréficas (edificios, paisajes, etc.), y que la mis-
ma regién mas la mitad anterior de la circunvolucién lingual y la circunvolucién
fusiforme adyacente desempefian un papel importante en la identificacién de marcas
topogriaficas. Més atn, la lesién responsable de la prosopagnosia (a menudo, asocia-
da con agnosia topogréfica) parece incluir la mitad posterior de la circunvolucién lin-
gual y la circunvolucién fusiforme, lo cual sugiere que las lesiones que producen la
agnosia topografica y la prosopagnosia son vecinas, pero no iguales (Takahashi y
Kawamura, 2002).

TRASTORNOS EN LA ORIENTACION Y LA MEMORIA ESPACIAL

La amnesia topogrifica, por el contrario, se refiere a un defecto amnésico y no per-
ceptual. Los pacientes con amnesia topografica pueden reconocer las sefiales topo-
gréficas del medio externo, pero han olvidado su ubicacién espacial. Asi, un sujeto
puede identificar las casas y las calles que le hacen saber que se encuentra en su
vecindario, pero ha olvidado en qué direccion se encuentra su casa; ignora cuél es su
ubicacion espacial especifica. El paciente se desorienta porque no sabe cémo dirigir
su cuerpo de acuerdo con las marcas espaciales, cudndo voltear y en qué direccién
hacerlo. Ademas, es incapaz de mantener relaciones espaciales entre lugares y no
puede realizar mapas mentales en los que se especifique el cambio de direccién para
lograr un objetivo dado. Los objetos o marcas geograficas se reconocen, no asi la
relaciéon espacial que hay entre ellos.

En la practica clinica puede ser dificil diferenciar entre la amnesia y la agnosia
topograficas, pues ambas se manifiestan como desorientaciéon espacial y muchas
veces se presentan simultineamente. En la evaluacién neuropsicoldgica los pacientes
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con agnosia topogréfica tienen dificultades para reconocer figuras fragmentadas y
superpuestas, asi como para reconocer caras y colores. Los pacientes con amnesia
topogréfica tienen por lo general un buen desempeno en pruebas de discriminacién
visual, pero un pésimo desempefo en el aprendizaje de laberintos y en pruebas de
memoria espacial.

Aunque no se ha especificado con exactitud la regién anatémica responsable de
la amnesia topogréfica, varias regiones del hemisferio derecho son candidatas: la
temporal, la parietal y la occipital. Rosselli (1985) analiz6 los casos de amnesia topo-
grafica descritos en la literatura y encontré que 40 de 61 corresponden a lesiones del
hemisferio derecho, en especial del l6bulo parietal posterior y occipital, nueve a
lesiones izquierdas y 12 a lesiones bilaterales. La agnosia topogréfica, por otra par-
te, se relaciona con lesiones temporo-occipitales bilaterales (Levine ef al., 1985) o
derechas posteriores (De Renzi, 1982). Evidentemente, existe entre ellas una
superposicién importante.

» AGNOSIAS AUDITIVAS

Se refieren a la incapacidad de reconocer los estimulos auditivos verbales y/o no ver-
bales, aunque el término no siempre se ha empleado de manera consistente. Para
algunos autores la agnosia auditiva incluiria inicamente la incapacidad de reconocer
la naturaleza de los estimulos no verbales. Los defectos agnésicos pueden obser-
varse en la dificultad para distinguir sonidos naturales, la prosodia del lenguaje, los
tonos o las melodias (amusia), o para reconocer voces (fonoagnosia). Una forma par-
ticular de afasia ha sido frecuentemente interpretada como una agnosia auditiva ver-
bal (sordera verbal, afasia actistico-agnésica, o afasia de Wernicke tipo I).

AGNOSIA PARA SONIDOS NO VERBALES

El paciente con este tipo de agnosia no puede reconocer el significado de los soni-
dos no verbales a pesar de que conserva la capacidad de reconocer melodias y cuya
agudeza auditiva estd dentro de los limites normales. El paciente puede confundir
un sonido con otro o le pueden parecer similares todos los sonidos; asimismo, pue-
de no reconocer sonidos familiares, como el tafier de una campana, el timbre del
teléfono, etcétera.

La agnosia para sonidos no verbales puede presentarse aislada de la amusia.
Albert et al., (1972) describen un caso de agnosia para sonidos no verbales sin que
se altere el reconocimiento de melodias. Un tipo especifico de agnosia auditiva para
sonidos no verbales es la fonoagnosia, que es la pérdida de la capacidad de recono-
cer voces individuales. La fonoagnosia impide establecer semejanzas o diferencias
entre voces desconocidas o identificar voces familiares (Van Lanker ef al., 1988).

La agnosia para los sonidos aparece en casos de lesiones bilaterales tempora-
les y parieto-temporales; esporadicamente, aparece en casos de lesiones unilaterales
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temporales derechas. El hemisferio derecho parece contribuir de manera decisiva
al reconocimiento de voces familiares (Van Lancker ef al., 1989), asi como intervie-
ne en el reconocimiento de la prosodia del lenguaje (Ross, 1984). Las lesiones tem-
porales bilaterales que incluyan ambas dreas auditivas primarias pueden producir
sordera central.

AMUSIA

Con este término, se describe la pérdida de la habilidad musical como consecuencia
de patologia cerebral. No se incluye, desde luego, a personas que siempre han care-
cido de habilidad musical, ni a las que padecen de sordera periférica (Henson, 1985).
La amusia ha sido poco estudiada dentro de la neuropsicologia, debido quizé a que es
un sindrome neuropsicolégico poco frecuente y no siempre forma parte del examen
neuropsicolégico de rutina. La mayoria de las descripciones en la literatura se refie-
ren a estudios de casos individuales. Otro factor que incide sobre la baja prevalencia
de amusia es el reducido conocimiento musical de la poblacién en general. La mayo-
ria de las personas posee alguna aptitud musical, la inmensa mayoria afirma que la
miisica representa un aspecto importante en sus vidas, pero sélo cerca de 7% de la
poblacién posee educaciéon musical (Henson, 1985).

Desde el siglo pasado se sabe de pacientes con trastornos en las habilidades
musicales asociados con sindromes afasicos. En 1920, Henschen propuso el empleo
de mecanismos cerebrales diferentes para el reconocimiento del lenguaje y para el
reconocimiento de la musica. Asi, describié a 16 pacientes con dificultades en el reco-
nocimiento musical sin defectos asociados en el reconocimiento del lenguaje, y 45
casos que presentaban sordera pura a las palabras, conservando, sin embargo, su
capacidad musical.

Se han propuesto varias clasificaciones de los trastornos musicales (Hécaen y
Albert, 1978; Henson, 1985). La mas comiin es la que establece diferencias entre la
amusia motora y la amusia sensorial. Entre las amusias motoras estarian la amusia
expresiva, la apraxia instrumental (incapacidad de tocar un instrumento musical) y
la agrafia musical (agrafia para notas musicales). Las amusias sensoriales incluirian
la amnesia musical (amnesia de melodias), la alexia musical (incapacidad de leer el
pentagrama), los trastornos en el sentido del ritmo y la amusia receptiva (incapaci-
dad de reconocer melodias).

Otro tipo de amusia, la vocal o expresiva, imposibilita al sujeto para cantar, tara-
rear o silbar una melodia. El defecto puede observarse por imitacion de melodias o
ala orden verbal. La apraxia instrumental es la pérdida de la capacidad para tocar un
instrumento, sin que haya un trastorno motor primario que la justifique. La incapa-
cidad de transcribir notas musicales previamente escuchadas o leidas, denominada
agrafia musical, se asocia con frecuencia con la agrafia verbal. La incapacidad de
identificar por su nombre canciones o melodias conocidas por el paciente se llama
amnesia musical: el paciente no puede recordar una cancién cuando se le da el nom-
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bre de ésta, y de dar el nombre de la cancién cuando la escucha. Es un defecto en la
recuperacién de la informacién musical y a menudo se relaciona con otros defectos
de memoria y aun con afasia. La alexia musical incluye la imposibilidad de leer misi-
ca, y en los casos hasta ahora descritos en la literatura se ha acompanado la alexia
para el lenguaje. Los trastornos en el sentido del ritmo se refieren a la incapacidad
de discriminar o reproducir ritmos.

En la denominada amusia receptiva se pierde la capacidad de discriminar las
caracteristicas de las notas musicales, como altura, intensidad, duracién, timbre y
ritmo. Este tipo de amusia se acompafa por lo comiin, de agnosia auditiva y/o de sor-
dera pura a las palabras. Hécaen y Albert (1978) dividen la amusia receptiva en tres
categorias: 1) incapacidad de reconocer tonos en una escala; 2) incapacidad de reco-
nocer o recordar una melodia previamente conocida, y 3) trastornos en la percepcién
de ritmos.

Por tradicion, se acepta el predominio del hemisferio derecho en el manejo de
las estrategias cognoscitivas de la percepcién musical. En los tdltimos anos, sin
embargo, esta posicién se considera un tanto parcial, pues se sabe que la lateraliza-
ci6én musical puede variar segun el tipo de actividad musical, la complejidad de los
componentes musicales, la familiaridad del material musical analizado y las variables
propias de cada sujeto (Peretz et al., 1987; Vignolo, 2003).

Las lesiones del 16bulo frontal, en cualquiera de los hemisferios, pueden produ-
cir una amusia expresiva. Si hay lesion del hemisferio izquierdo, la amusia estaria
asociada con una afasia motora. La amusia receptiva sin afasia puede observarse en
casos de lesiones temporales bilaterales o unilaterales derechas o izquierdas
(Henson, 1985; Sotoh et al., 2005), habiendo, sin embargo, un predominio claro del
hemisferio derecho. La alexia y la agrafia musical se encuentran en casos de lesio-
nes del hemisferio izquierdo asociadas con alexia y agrafia para el lenguaje.

Se ha hecho hincapié en la importancia del hemisferio izquierdo en el analisis
musical. Al utilizar tareas concurrentes (teclear/reconocimiento musical; vocali-
zar/reconocimiento musical), LaBarba y Kingsberg (1990) encontraron preeminen-
cia del hemisferio izquierdo en la percepciéon de misica orquestada. Bever y
Chiarello (1974) y Gates y Bradshaw (1977) encuentran una diferencia hemisférica
en el procesamiento musical, segiin la familiaridad del material musical analizado. El
andlisis de melodias no familiares suele estar a cargo del hemisferio izquierdo.
Asimismo, la experiencia musical del sujeto parece influir en la participacién hemis-
férica, y con frecuencia se conocen casos de amusia en msicos profesionales como
consecuencia de lesiones en el hemisferio izquierdo (Mavlov, 1980)

» AGNOSIAS TACTILES

La pérdida de reconocimiento tictil de objetos, con una adecuada sensibilidad pri-
maria, se denomina astereognosia. Esta puede ser primaria o secundaria. En la aste-
reognosia primaria el paciente es incapaz de reconocer las caracteristicas fisicas del
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objeto, que le impide generar imagenes tactiles. En la astereognosia secundaria,
conocida también como astereognosia pura o asimbolia tactil, hay memoria de las
imagenes téctiles, que, sin embargo, se encuentran aisladas de otras representacio-
nes sensoriales (Botez, 1985).

En 1935 Delay ampli6 la clasificacion de la astereognosia, y consideré tres sub-
tipos: 1) la amorfognosia o incapacidad de reconocer tactilmente la forma de los obje-
tos; 2) la ahilognosia o imposibilidad de reconocer la consistencia y material de los
objetos, como textura, densidad y peso (barognosia), y 3) la asimbolia tactil o perdi-
da de la capacidad de identificar tactilmente los objetos en ausencia de amorfogno-
sia y ahilognosia. Estas tltimas, sumadas a la pérdida —de las extremidades— del
sentido de la posicién en el espacio, a la agrafestesia (incapacidad de reconocer figu-
ras, letras o niimeros trazados sobre la piel) y a la incapacidad de discriminar tactil-
mente dos puntos de contacto simultdneo, constituyen el sindrome de la pérdida
somatosensorial cortical, conocido frecuentemente como sindrome de Verger-
Déjerine y observado en caso de lesiones parietales. En este sindrome, se pueden
conservar la sensibilidad periférica para estimulos tictiles y presion, la sensibilidad
profunda, la sensibilidad a la temperatura y al dolor, o estar parcialmente compro-
metidas (Hécaen y Albert, 1978). Denny-Brown y Banker (1954) recurrieron al el
concepto de amorfosintesis para referirse a la incapacidad de lograr un reconoci-
miento integrado de las diferentes cualidades de un objeto.

La astereognosia pura es un sindrome neuropsicologico que aparece por lesio-
nes del 16bulo parietal (Albert y Hécaen, 1978; Botez, 1985; Reed y Caselli, 1994).
En algunos casos, la astereognosia o asimbolia tactil aparece como una anomia espe-
cifica para objetos explorados tactilmente (anomia téctil). El paciente descrito por
Hécaen y David (1945) hacia descripciones verbales de los objetos que tocaba; cuan-
do se le puso una llave en la mano derecha hizo la siguiente descripcion fisica: “es
un objeto largo, redondeado, con un agujero circular, es de metal... iAh, es una lla-
ve!” Este sujeto hizo un reconocimiento tactil de las caracteristicas del objeto, y su
dificultad principal consisti6 en integrar las caracteristicas del objeto y, en conse-
cuencia, recuperar el nombre del mismo. La anomia tictil que presentan los pacien-
tes con astereognosia no se observa cuando se realiza una exploracion visual de los
objetos; es decir, los pacientes denominan correctamente los objetos cuando los tie-
nen ante si.

Las lesiones parietales unilaterales en cualquiera de los hemisferios pueden
ocasionar astereognosia contralateral o bilateral. Sin embargo, las lesiones del lado
derecho producen alteraciones bilaterales en la percepcion tactil, lo cual sugiere que
en la astereognosia los factores espaciales juegan un importante papel subyacente
(Hécaen y Albert, 1978; Ardila, 1979). El anélisis tactil de la forma y la textura de los
objetos parece lateralizarse hacia el hemisferio derecho, mientras que el hemisferio
izquierdo ejerce una importante labor analitica en la determinacién del peso de los
objetos (Ardila et al., 1987).
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» AGNOSIAS SOMATICAS (ASOMATOGNOSIAS)

Por asomatognosia se entiende una alteracién en el conocimiento del esquema cor-
poral como consecuencia de una lesién cerebral. Para algunos autores, el término
“esquema corporal” es poco claro y los trastornos incluidos en esta denominacién
podrian interpretarse como alteraciones afisicas y/o espaciales. Para otros, sin
embargo, estos sindromes deben ser considerados en forma independiente de otras
alteraciones neuropsicolégicas.

Los trastornos del esquema corporal se pueden agrupar en dos categorias gene-
rales: las asomatognosias unilaterales y las asomatognosias bilaterales.

ASOMATOGNOSIAS UNILATERALES

Se refieren a la presencia de asomatognosia s6lo en un hemicuerpo, por lo que se les
llama hemiasomatognosias. Quienes la padecen tienen una inadecuada percepcion
de la existencia del medio lado de su cuerpo, contralateral a la lesion cerebral. Por lo
comin (aunque no necesariamente), afectan el lado izquierdo y son consecuencia de
lesiones hemisféricas derechas.

Anton (1893) hizo la primera descripcion clinica de una hemiasomatognosia en
un paciente que negaba su hemiplejia, y Babinski, (1914), demostr6 que este sin-
drome podria deberse a lesiones de la corteza cerebral, describiendo la anosognosia
en un caso de hemiplejia. El paciente descrito por Babinski ignoraba la severa para-
lisis que presentaba en su hemicuerpo izquierdo (anosognosia de la hemiplejia).
Hécaen (1968) presenté una clara evidencia de la lateralizacién de la hemiasomatog-
nosia, encontrando el trastorno en 29% de los pacientes con lesiones unilaterales del
lado derecho y sélo en 4% de los pacientes con lesiones del hemisferio izquierdo.
Desde entonces se reconoce la importancia del hemisferio derecho en la produccién
de la hemiasomatognosia, a pesar de que algunas interpretaciones del trastorno des-
tacan el aislamiento por desconexién del hemisferio derecho de las dreas del len-
guaje. La anosognosia se relaciona con trastornos funcionales de la corteza frontal
derecha inferior (Vogel et al., 2005).

Por lo comin, la hemiasomatognosia se acompana de anosognosia (0 nososag-
nosia, de @ = negacién, nosos = enfermedad, y gnosis = conocimiento; es decir, fal-
ta de conocimiento del defecto o enfermedad) y de negligencia espacial unilateral. El
paciente actlia como si no existiera un hemicuerpo: se afeita la mitad de la cara;
al ponerse una prenda de vestir sélo presta atencién a una mitad del cuerpo, etc. Si el
paciente con hemiasomatognosia sufre de hemiparesia, es frecuente entonces la
anosognosia de la hemiparesia, con ausencia de percepciéon de su defecto motor.
Puede negar verbalmente la presencia de la hemiparesia, y en casos graves ni
siquiera la confrontacién directa logra convencerlo lo que padece un defecto motor.

Hay varias alteraciones en la percepcion de la hemiparesia que se han descrito
en pacientes con hemiasomatognosia. Con base en Babinski, Lhermitte (1939) hace



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Agnosia 163

una diferencia entre la negacién de la hemiplejia (anosognosia) y la indiferencia afec-
tiva hacia el defecto motor (anosodiaforia). Para Critchley (1974), la misoplejia es el
sentimiento de odio y rechazo que desarrolla el paciente hacia su hemiplejia en los
primeros dias de la enfermedad. En etapas iniciales del trastorno, puede aparecer la
somatoparafrenia (Gertsmann, 1942), trastorno por el cual el paciente cree que uno
de sus hemicuerpos le pertenece a otra persona; por lo comiin, esta vivencia se
acompana de sentimientos de mucha ansiedad. En etapas de recuperacion, el pacien-
te con hemiasomatognosia comienza a personificar su extremidad pléjica, refirién-
dose a ella en tercera persona o bautizandola con sobrenombres (personificacion)
(Friedland y Weinstein, 1977). Cuando a uno de los pacientes estudiados se le pre-
gunté como seguia de su defecto motor, se dirigié a su brazo contralateral a la lesién
cerebral y dijo: “Ahora td y yo nos entendemos muy bien, ¢no es cierto?”

Otros sindromes asociados con la hemiasomatognosia y que forman parte del
sindrome general de hemi-inatencién son la aloestesia, la hemiaquinesia, la extin-
ci6én ante la doble estimulacién simultidnea y la agnosia espacial unilateral.

Extincion sensorial ante la doble estimulacion simultinea

La extincion sensorial ante la doble estimulaciéon simultdnea consiste en no responder
ante los estimulos presentados a un lado del cuerpo tnicamente cuando estos esti-
mulos se presentan simultineamente a los dos lados. Si al paciente se le presentan
dos estimulos visuales, cada uno en un campo visual diferente, no percibe el que se le
presenta en el campo visual contralateral a la lesién cerebral. La presentacién simul-
tanea inhibe la atencién que se presta al estimulo ubicado en el lado contralateral al
hemisferio dafiado. Para hablar de extincién sensorial es necesario que el paciente res-
ponda adecuadamente al estimulo cuando éste se presenta individualmente en el lado
contralateral a la lesiéon. Puede haber extincién sensorial para todas las modalidades
sensoriales, y las mds frecuentes son la visual y la tactil (Friedland y Weinstein, 1977).

El método de doble estimulacién simultidnea fue presentado en 1884 por Jacques
Loeb (Benton, 1956), Oppenheim describié la extincién tactil en 1885 y Anton la
extincién visual en 1899. Poppelreuter (1917) la llama “inatencién visual” y “debili-
dad hemianéptica en la atencién”, y Bender (1952) le da el nombre de “rivalidad per-
ceptual”. Critchley (1949) y Bender (1952) incorporan el método de doble
estimulacién como parte importante del examen del sindrome de hemi-inatencién.

Hemiaquinesia

El sindrome de hemiaquinesia se refiere a la subutilizacién motora que el paciente
hace del hemicuerpo contralateral a la lesién cerebral (negligencia motora). El
paciente con este trastorno se niega a usar uno de sus brazos, por ejemplo, a pesar
de tener la fuerza adecuada; los movimientos de la cabeza y de los ojos hacia el lado
contralateral a la lesién son limitados aunque no exista un defecto motor primario.
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Alestesia

También llamada aloquiria, se refiere al desplazamiento de la sensacion, hacia el
hemicuerpo contrario al sitio donde se produjo el estimulo (Bender, 1952). En este
caso, el paciente describe la extremidad o campo espacial ipsilateral, donde se pre-
sent6 el estimulo, cuando en realidad éste se produjo en la extremidad contralateral
a la lesion cerebral. El estimulo que se produce en un lado del cuerpo conserva sus
caracteristicas fisicas, pero desplaza su fuente de origen al drea contralateral.

ASOMATOGNOSIAS BILATERALES

Este tipo de agnosias se presentan en ambos lados del cuerpo, a pesar de que son
resultado de una lesién unilateral, usualmente izquierda. Entre las asomatognosias
bilaterales se cuentan la autotopagnosia, la agnosia digital, la desorientacién dere-
cha-izquierda y la asimbolia al dolor. La agnosia digital y la desorientacién derecha-
izquierda forman parte —junto con la acalculia y la agrafia— del denominado
sindrome de Gerstmann.

AUTOTOPAGNOSIA

Pick (1908) definié la autotopagnosia como la incapacidad adquirida de sefialar y
denominar partes del cuerpo. Los pacientes presentan grandes dificultades para
localizar y denominar partes del cuerpo, sea del propio o del examinador. Se obser-
va en pacientes con autotopagnosia una discrepancia evidente entre la habilidad para
senalar objetos externos y partes del cuerpo. De acuerdo con De Renzi (1982), la
autotopagnosia podria definirse como la incapacidad de sefalar, a pedido expreso, las
partes del propio cuerpo, las partes del cuerpo del examinador o las de una figura
humana. O simplemente podria considerarse como la incapacidad adquirida de loca-
lizar, denominar y orientar correctamente las diferentes partes del cuerpo humano.

Es posible hallar este trastorno sin que haya ninguna otra manifestacién afasica
evidente (Ogde, 1985; Poncet et al., 1971). Los pacientes con autotopagnosia puede
demostrar que entienden el nombre de las partes del cuerpo y pueden correctamente
interpretar la ejecucion de otra persona en tareas de sefalar partes del cuerpo. Segin
De Renzi (1982), estos pacientes conocen “qué” son las partes del cuerpo, pero no
saben “dénde se encuentran” éstas. Con frecuencia, sus respuestas son aproximati-
vas (por ejemplo, si se les pide que sefnalen su nariz, la buscan en la cara y no en los
brazos o en las piernas, lo cual sugiere que poseen un conocimiento incompleto de
las relaciones de proximidad y de los limites de las partes del cuerpo). A veces estos
pacientes no pueden sefalar partes del cuerpo, pero pueden denominarlas cuando
son sefialadas por otra persona (De Renzi y Scotti, 1970; Odgen, 1985).

Hay diversas hipétesis para explicar la autotopagnosia: la primera indica que exis-
te un defecto lingiiistico restringido a la conceptualizacién de las partes del cuerpo
(Hécaen y Albert, 1978); la segunda indica la presencia de una alteracién en la recons-
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truccién espacial del esquema corporal (De Renzi, 1982; Ogden, 1985), y la tercera
considerando que en algunos casos de autotopagnosia los defectos incluyen el senala-
miento y la denominacion de las partes de objetos inanimados De Renzi y Scotti (1970)
han propuesto la existencia de un defecto global en la integracién perceptual de los ele-
mentos en un todo. Sirigu et al., (1991) mostraron que existen miltiples niveles (por
ejemplo, sensoriomotor, visoespacial, semdantico) involucrados en el conocimiento del
cuerpo. Ocasionalmente, pueden disociarse el conocimiento semantico-lexical y el
conocimiento espacial de las partes del cuerpo: aunque a menudo los pacientes con
autotopagnosia no pueden nombrar partes del cuerpo, si pueden localizarlas (Odgen,
1985; Semenza, 1988) y a veces se encuentra la situacién inversa (Dennis, 1976).

La autotopagnosia suele relacionarse con lesiones del hemisferio izquierdo, en
particular del 16bulo parietal posterior, pero también la puede haber en caso de lesio-
nes bihemisféricas extensas. En casos de demencia, es frecuente observar la pre-
sencia de autotopagnosia (Ardila y Rosselli, 1986; Sirigu et al., 1991). Asimismo, ésta
se relaciona con otros elementos incluidos por lo comtn en el sindrome de
Gerstmann (Frederiks, 1985; Odgen, 1985).

AGNOSIA DIGITAL

Este trastorno fue descrito inicialmente por Gerstmann, en 1924 (Gerstmann,
1940), entendido como la incapacidad de distinguir, nombrar, reconocer o dibujar los
dedos de la propia mano, del examinador o de un dibujo de la mano. El paciente tie-
ne problemas para mover en forma selectiva los dedos de la mano, por orden verbal
o en ausencia del control visual. Los errores son mas evidentes en los tres dedos de
la mitad. Cuando ello ocurre, el sujeto no tiene clara conciencia de sus errores ni se
esfuerza por corregirlos (Della Sala y Spinnler, 1994).

En 1940 Gerstmann describi6 el sindrome que lleva su nombre y afiadié a la
agnosia digital tres signos mas: desorientacion derecha-izquierda, agrafia y acalcu-
lia. Sin embargo, el sindrome de Gerstmann no ha sido correctamente demostrado
e incluso se cuestiona su existencia (Benton, 1977; Botez, 1985; Poeck y Orgass,
1966; Strub y Geschwind, 1983). A menudo, aparece una presentacin “incompleta”
o se le asocia con otros trastornos, como la afasia, la alexia y los disturbios percep-
tuales (Frederiks, 1985). La presencia del sindrome de Gerstmann (completo o
incompleto) sugiere una lesién parietal izquierda posterior (circunvolucién angular
izquierda), por lo que se propuso sustituir su denominacién por la de “sindrome
angular” (Benson, 1979; Strub y Geschwind, 1983). El informe de Morris et al.,
(1984) sobre la aparicién de un sindrome de Gerstmann con estimulaciéon eléctrica
de la corteza cerebral confirmaria su localizacién angular. Mazzoni ef al., (1990)
publicaron un caso de sindrome de Gerstmann relativamente puro, como resultado
de una lesién traumatica, asociado con un defecto de la circunvolucién angular
izquierda. Parece muy probable, por lo visto, la asociacién entre el sindrome de
Gerstmann y la circunvolucién angular.
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Algunos autores han reportado el sindrome de Gerstmann sin afasia (Roentgen
et al., 1983; Strub y Geschwind, 1974; Varney, 1984), pero estos autores no han
explorado especificamente la eventual presencia de una posible afasia semantica
(Ardila et al., 1989). De acuerdo con Strub y Geschwind (1983), el sindrome de
Gerstmann tendria una localizacién angular, y la lesién se extenderia no hacia el
16bulo occipital (como indicé Gerstmann), sino hacia la circunvolucién supramargi-
nal y parietal inferior. La agrafia asociada seria apréixica (y no afdsica), por lo cual se
supone que no necesariamente debe asociarse con alexia.

Cuando el sindrome de Gerstmann se presenta incompleto, la agrafia seria el
signo faltante; esto se deberia a que la topografia de la agrafia apraxica no es pro-
plamente angular, sino mas bien inferior parietal. Ardila ef al., (1989) propusieron
remplazar la agrafia por la afasia semdantica, como parte del sindrome de
Gerstmann; o simplemente, considerar la afasia seméntica como un quinto signo.
De esta manera, el sindrome de Gerstmann (o sindrome angular) incluira: acalcu-
lia, agnosia digital (o una forma mas extensa de autotopagnosia), desorientacion
derecha-izquierda y afasia seméntica. Algunas veces se puede observar agrafia sin
alexia, pero la agrafia resultaria de una extension parietal inferior de la lesiéon y no
precisamente del dafo angular.

Para algunos estudiosos, la agnosia digital seria una forma leve de autotopag-
nosia (Hécaen y Albert, 1978). Para otros, sin embargo, estos dos tipos de asoma-
tognosia, pueden presentarse disociados y constituirian, por lo tanto, trastornos
diferentes (De Renzi y Scotti, 1970), siendo la agnosia digital un defecto frecuente,
y la autotopagnosia un sindrome bastante inusual. Se han destacado los aspectos
afdsicos, apréaxicos y agndsicos en casos de agnosia digital, v se les considera dis-
turbios complejos de origen polimorfo. En este sentido, hay varios subtipos de
agnosia digital: la agnosia digital visual, la apraxia construccional digital, las altera-
ciones apréxicas en la seleccién digital y la afasia (anomia) digital (Schilder y
Stengel, 1931).

DESORIENTACION DERECHA-IZQUIERDA

La desorientacion derecha-izquierda constituye otro signo del sindrome de Gerstmann,
cuya patogénesis tampoco estd claramente comprendida, y significa la incapacidad
de identificar los lados derecho e izquierdo del propio cuerpo y del examinador. En
este defecto estarian implicados componentes lingiiisticos y espaciales (como el
empleo de los nombres “derecha” e “izquierda” para referirse a las dimisiones late-
rales del cuerpo). Los pacientes con lesiones posteriores del hemisferio izquierdo
tienen mayores dificultades que aquéllos con lesiones posteriores del hemisferio
derecho (Ratcliff, 1979). Al igual que en la agnosia digital, la desorientaciéon derecha-
izquierda es consecuencia de lesiones parietales posteriores izquierdas, y puede
considerarse como parte del sindrome angular izquierdo.
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ASIMBOLIA AL DOLOR

La ausencia de respuesta al dolor, aunque se conserve la sensacién dolorosa prima-
ria, se denomina asimbolia al dolor. Fue descrita en 1927 por Schilder y Stengel
(Schilder, 1935), y desde entonces se ha informado de decenas de casos (Hécaen y
Ajuriaguerra, 1950; Weinstein et al., 1955; Berthier et al., 1988). Los pacientes con
este trastorno presentan una notable reduccién en la respuesta al dolor, lo cual se
demuestra porque no tienen expresiones faciales ni se retiran ante un estimulo dolo-
roso, aunque pueden diferenciar entre un estimulo cutaneo y uno doloroso. Berthier
et al. (1988) informaron de seis pacientes con asimbolia bilateral al dolor, como con-
secuencia de lesiones del hemisferio izquierdo en cuatro de ellos, y lesiones del
hemisferio izquierdo en los otros dos, aunque en todos los casos se incluia la corte-
za insular.

La asimbolia al dolor puede asociase con otros sindromes neuropsicolégicos,
como la afasia de conduccion (Geschwind y Strub 1975), la apraxia y los trastornos
del esquema corporal (Ajuriaguerra y Hécaen, 1960). Aunque el hemisferio izquier-
do estd mas comprometido en los casos descritos, ha habido variaciones con res-
pecto a un sustrato neuroanatémico preciso; para algunos, la regién supramarginal
es la mas importante, mientras que para otros las lesiones frontales y parietales
combinadas resultan claves para que se produzca el sindrome (Frederiks, 1985);
para otros, finalmente la insula desempena un papel decisivo en la aparicién del sin-
drome (Berthier ef al., 1987, 1988).

P OTRAS AGNOSIAS

Se podria suponer que hay dificultes perceptuales en otros sistemas sensoriales,
como el gusto y el olfato. El examen del gusto y el olfato, sin embargo, correspon-
den al ambito neurolégico, no al neuropsicolégico, simplemente porque el gusto y el
olfato no participan en los procesos cognoscitivos estudiados por la neuropsicologia.

No obstante, al menos con respecto al gusto, se menciona la posibilidad de que
haya defectos perceptuales sin que exista un trastorno primario en la sensibilidad
(Lopera y Ardila, 1992). Recientemente, Small et al., (2005) informaron de un caso
de agnosia gustativa en una mujer de 39 anos con una atrofia bilateral del I6bulo tem-
poral medio. La paciente presentaba umbrales gustativos normales, respuesta afec-
tiva apropiada, mds un aumento en el umbral de reconocimiento. Ademés tenia
graves impedimentos para reconocer diferentes sabores (dulce, salado, amargo, 4ci-
do). Los autores concluyeron que el 16bulo temporal anteromedial desempefa un
papel fundamental en el reconocimiento de la cualidad de los sabores.
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Amnesia

La memoria de un hombre es la historia de su experiencia personal tal como se regis-
tra en su cerebro (Barbizet, 1970). La memoria podria definirse como la conserva-
ci6n de la informacién transmitida por una sefnal después de haberse suspendido la
accion de dicha seal (Sokolov, 1970). La memoria es una de las funciones cognosci-
tivas mas sensibles al dafo cerebral y por lo tanto su evaluacién es siempre necesa-
ria como parte del examen neuropsicoldgico. Sin embargo, dada la complejidad de las
funciones mnésicas, en ocasiones es dificil determinar las caracteristicas exactas de
sus defectos amnésicos. Muchos procesos cognoscitivos median la funcién mnésica,
y todos deben conservarse para que ocurra un proceso normal de memoria, como la
atencion, que ante todo es necesaria para registrar informacion.

La memoria antigua (o remota) se refiere al recuerdo de eventos distantes en el
pasado, y la memoria reciente a la obtencién de nuevos aprendizajes. La memoria
antigua y la reciente pueden referirse al aprendizaje tanto de habilidades motoras
(memoria procedimental), cuya adquisiciéon puede pasar desapercibida por el sujeto
(por ejemplo, montar en bicicleta), como de aprendizaje que puede expresarse a través
del lenguaje y del cual tenemos conciencia de su adquisicién (memoria declarativa).

La memoria declarativa incluye al menos dos subtipos: la memoria episddica y la
memoria semantica. La primera, también llamada experiencial, se refiere al acopio
de eventos mediante un codigo espacial y temporal, por lo que se le considera auto-
biogréfica (las actividades realizadas durante el dia serian ejemplos de memoria epi-
sédica), en tanto que la memoria semantica incluye los aprendizajes mediados por
palabras, simbolos verbales o relaciones semanticas. La memoria semantica com-
prende informacién verbal, por lo general independiente de su fuente de origen o de
la situacién durante la cual se adquirié6 (memoria de la fuente) (Mitruchina et al.,
1989), y se refiere a toda informacién evocada que es independiente de la historia
personal del sujeto. El significado de ciertas palabras o el hecho de nombrar a los lti-
mos presidentes serian ejemplos de memoria semantica. En la practica clinica no
siempre se evaliia la memoria procedimental.

Si se considera la memoria segtin su dimensién temporal, se puede hablar al
menos de una memoria sensorial, una memoria inmediata, una memoria a corto pla-
Z0 y una memoria a largo plazo.

Se considera que el llamado “proceso de memoria” se conforma de tres etapas:
1) codificacién (retencién); 2) almacenamiento y 3) evocacién (recuperaciéon) de la
informacién. La primera se inicia con la llegada de un estimulo preseleccionado por
el organismo, de acuerdo con el foco de atencién en el momento del registro. Este
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estimulo sensorial permanece por milisegundos en la memoria sensorial, que equi-
vale a un post-efecto positivo, a la conservacién de la informaciéon durante un tiem-
po muy corto (milisegundos), después de suspendido el estimulo; por ejemplo, si
uno cierra abruptamente los ojos, continuaréd viendo por breve tiempo la imagen
visual que ya tenia, aunque esta imagen se degrade rapidamente. Esta memoria sen-
sorial es la base de fenémenos como el cine, en el cual se presentan imédgenes dis-
continuas que el espectador mantiene por muy poco tiempo, y dado este post-efecto

positivo se realiza una fusién de las imagenes.
Cuabro 10.1. Algunas distinciones basicas  La percepcién del mundo seria muy diferente
en la memoria si no tuviéramos continuidad entre imagenes
visuales discontinuas. Esta imagen que se

1. SEGUN LA FORMA DE CODIFICACION conserva luego de que desaparece el estimu-
DE LA INFORMACION lo ha sido estudiada sobre todo en el sistema
Procedimental visual (memoria icénica) y en el sistema audi-

Declarativa: Semantica tivo (memoria ecoica). La memoria ecoica es
Episodica (experiencial) :
uno de los procesos fundamentales en el

2. SEGUN SU DURACION reconocimiento del lenguaje, pues si no exis-

Sensorial: Iconica (visual)

i (e i) tiera la conservacién sensorial de la informa-
Inmediata c16n auditiva con una duracién del orden de
A corto plazo unos 200 a 300 milisegundos, seria imposible
g;ﬁ%\gﬂo dicho reconocimiento (Ardila et al., 1986). El

cuadro 10.1 presenta algunas distinciones
bésicas en la memoria.

La memoria inmediata sigue en orden temporal a la memoria sensorial. La
memoria inmediata se define como la cantidad o volumen de informacién (palabras,
nimeros, eventos, etc.) que un individuo es capaz de reproducir después de una sola
presentacion, la cual tiene un tiempo de permanencia de uno a dos minutos. Es una
memoria de capacidad limitada que distingue la amplitud de la memoria auditiva o
visual, denominada volumen de memoria (spaz). El volumen auditivo puede referir-
se a cifras o palabras. El volumen visual mide la retencién inmediata de informacio-
nes visuales, como la disposicién espacial de una serie de dibujos en la subprueba de
memoria visual de la escala de memoria de Wechsler.

La fase de almacenamiento o acopio de informaciéon comienza cuando se activa
una memoria a corto plazo (memoria primaria), la cual representa un almacena-
miento transitorio, fragil y sujeto a agentes interferentes. El almacenamiento mas
permanente de la informacién, implica una memoria a largo plazo (memoria secun-
daria). Y para que ésta sea posible se debe completar un proceso de consolidacién de
las huellas de memoria. Este proceso lleva tiempo un variable y se puede extender
de minutos a horas y quizas dias, meses o anos (Ardila, 1985a).

Se supone entonces que en el proceso de adquisicién de nueva informacién hay
diferentes tipos de memoria, memorias con duraciones que van desde fracciones de
segundo (memoria sensorial) hasta la conservacién definitiva de la informacién




©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Amnesia 171

(memoria antigua). Estos tipos de memoria pueden constituir un continuo temporal
por el que transitan algunas huellas de memoria, aunque en ocasiones dichos tipos
pueden actuar independientemente. Asi, por ejemplo, se supone que un estimulo
que se presenta rodeado de un fuerte contenido emocional puede almacenarse direc-
tamente en una memoria a largo plazo, sin haber pasado por los otros tipos de memo-
ria, como sucede por ejemplo en el estrés postraumatico.

La etapa final del proceso de memoria es la evocacién o recuperacién de la infor-
macién que ha sido consolidada, es decir, la biisqueda de una huella de memoria en
el momento en que las necesitemos. Esta fase del proceso implica la bisqueda y
recuperacién de un material que se encuentra consolidado en una memoria a largo
plazo y su traslado a la conciencia del sujeto. Recuperar la informacién puede ser una
tarea sujeta al control directo del individuo (es decir, existe un motivo para recupe-
rar esa informacién) o puede aparecer de manera automatica por un estimulo del
medio (reminiscencia). La habilidad para evocar informacién ya almacenada se alte-
ra en pacientes con lesiones frontales (Della-Salla ef al., 1993; Shallice et al., 1994),
y se supone por lo tanto que las regiones prefrontales del cerebro son decisivas ya
que se recurre a estrategias para almacenar informacién, y para facilitar, posterior-
mente, el proceso de recuperacion.

La memoria operativa es un término extraido de la informatica que se refiere a
la conservacion de la informacion hasta que ésta es utilizada. Es la memoria de tra-
bajo que se utiliza mientras se lleva a cabo determinada operacién, y en ocasiones
es equivalente a la memoria inmediata. Algunos autores también la equiparan con la
memoria a corto plazo, mientras que otros la consideran como un tipo distinto de
memoria. Es la memoria que se utiliza cuando, por ejemplo, se busca un nimero en
el directorio telefénico: una vez que se utiliza la informacién (marcar el nimero en el
teléfono), la huella de memoria desaparece; sélo se conserva mientras se lleva a
cabo determinada tarea; se trata, por lo tanto, de una memoria funcional de trabajo,
que desaparece al obtenerse el fin propuesto. Se considera que la memoria de tra-
bajo implica dos aspectos diferentes: 1) conserva inmediatamente la informacion, y
2) manipula internamente esta informacion.

Segin la modalidad sensorial del estimulo, se puede hablar de memoria visual,
auditiva, tactil, olfativa y gustativa; o simplemente se clasifica la memoria, de acuer-
do con su contenido lingiiistico, en verbal y no verbal.

» MECANISMOS CEREBRALES

Diferentes niveles del sistema nervioso participan en la memoria. Las lesiones en
distintas areas cerebrales pueden generar, directa o indirectamente, defectos de
memoria. Las lesiones en las estructuras del tallo cerebral que alteran el nivel de con-
ciencia pueden de manera indirecta afectar el proceso de memoria, sobre todo cuan-
do el paciente carece del necesario estado de alerta para registrar la informacién. A
su vez, las lesiones en las estructuras del sistema limbico, como el hipocampo, la
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amigdala, los cuerpos mamilares y algunos nicleos del tdlamo, afectan principal-
mente el proceso de almacenamiento de informacién nueva, pero conservan la capa-
cidad de recordar hechos antiguos. Algunos autores (Horel, 1978) destacan las
conexiones entre las estructuras del sistema limbico y la corteza temporal (tallo
temporal) en el proceso de almacenamiento y consolidacién. El 16bulo frontal pare-
ce contribuir en las estrategias de almacenamiento y en la capacidad de recuperar
los recuerdos, inhibiendo la informacién irrelevante. La figura 10.1 ilustra el siste-
ma de memoria del cerebro.

Cada uno de los hemisferios cerebrales pare-
ce especializarse en la memorizacién o reconoci-
miento de un tipo de material. La forma en que
uno y otro procesan la informacion recibida deter-
mina el tipo de almacenamiento. Se sabe que el
hemisferio izquierdo es responsable de almace-
nar y recuperar memorias verbales, mientras que
el derecho se especializa en los estimulos visoes-
paciales. Los pacientes con lesiones del 16bulo
temporal izquierdo o con dafno cerebrovascular de
la arteria cerebral media izquierda tienen serias
dificultades para recordar historias o retener fra-
ses. Si se les pide que realicen tareas de memoria
verbal, su desempefio serd menor al de pacientes

Fornix

Amigdala

Hipocampo

Cuerpos
mamilares

Ficura 10.1. El sistema de

memoria del cerebro incluye el
hipocampo, la amigdala, el for-
nix, el tdlamo (nucleo dorsome-

con lesiones homologas en el hemisferio derecho.
Asimismo, los pacientes cuyo hemisferio izquier-
do estd inactivado por amital sédico tienen pro-

dial), el hipotdlamo (cuerpos
mamilares) y el I6bulo frontal

blemas selectivos en tareas de memoria verbal
(Joseph, 1990).

» PATOLOGIA DE LA MEMORIA

La memoria es una de las funciones cognoscitivas mas sensibles a cualquier tipo de
patologia cerebral. Tanto el dafio cerebral focal —sobre todo, el de las estructuras
mesiales del 16bulo temporal— como los procesos cerebrales difusos —cuadros con-
fusionales agudos, sindromes demenciales y similares— pueden alterar gravemen-
te la memoria. Los defectos especificos en la memoria se denominan amnesias.

Cuando se habla de amnesia, hay que diferenciar entre una amnesia especifica y
una inespecifica. La primera se refiere a un defecto amnésico sélo para estimulos de
una modalidad determinada (olvido de nombres, de movimientos, etc.), mientras
que la segunda se refiere a una amnesia para informacion de todas las modalidades.
Los pacientes con amnesia inespecifica pueden ser incapaces de almacenar nueva
informacién (amnesia anterégrada) o de recordar eventos ya almacenados (amnesia
retrégrada).
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Las amnesias especificas se producen por lesiones de la corteza cerebral (amne-
sia para palabras, amnesia para lugares, amnesia para movimientos, etc.), en tanto
que las amnesias inespecificas se deben a lesiones de las estructuras mesiales del
16bulo temporal, como el hipocampo, los cuerpos mamilares y algunos ntcleos del
talamo; también se les llama amnesias diencefilicas o axiales. Las amnesias inespe-
cificas pueden acompanarse de confabulaciones, como en el caso del sindrome de
Korsakoff.

De haber dafio en el sistema de memoria del cerebro, la amnesia anterégrada es
evidente. En cambio, la amnesia retrégrada se asocia mas con lesiones en las regio-
nes temporales anteriores y en la corteza prefrontal (Markowitsch et. al., 1993).

En ocasiones, los pacientes con dafio cerebral no presentan una amnesia evi-
dente sino que disminuye su capacidad de memoria, hay fijaciones fragiles de hue-
llas de memoria, las cuales se evidencian en la presencia aumentada de los
fenémenos de interferencia y contaminacién. Se habla de una interferencia proacti-
va cuando una huella de memoria A impide el aprendizaje de una informacién B pre-
sentada con posterioridad; si, por el contrario, un aprendizaje B inhibe la evocacién
de un aprendizaje A, logrado previamente, se habla de interferencia retroactiva. La
contaminacién se nota cuando las huellas de memoria se almacenan con fragilidad y
ademas se mezclan dos o mas aprendizajes diferentes; ello puede explicar las difi-
cultades en la memorizacion en el sujeto normal.

Es necesario diferenciar entre la interferencia patolégica de las huellas de
memoria y la interferencia de los recuerdos que normalmente ocurren con el paso
del tiempo y que constituye con probabilidad una de las razones fundamentales del
olvido. Una persona normal olvida. En la literatura, hay casos excepcionales de suje-
tos con una memoria prodigiosa, que mantienen recuerdos vividos de la infancia, los
cuales no son practicamente afectados por el tiempo (Luria, 1968; Hunter, 1977). Sin
embargo, el olvido parece ser una condicién normal y necesaria para dar lugar a otros
aprendizajes nuevos.

Existen en términos generales dos grupos de teorias que intentan explicar el
olvido: las teorias activas del olvido suponen que éste resulta de la superposicién de
unos recuerdos o aprendizajes sobre otros; las huellas de memoria no se borrarian
sino que serian dificiles de recuperar por la superposicién de otros aprendizajes;
cuanto mayor sea el nimero de aprendizajes que sucedan a una huella de memoria,
mas dificil serd recuperar ésta. Las teorias pasivas asumen que el olvido se da por el
transcurrir del tiempo, que borra las huellas de memoria; mientras mas alejada esté
temporalmente una huella de memoria, mayor posibilidad tendra de desaparecer.

Existen numerosas condiciones patoldgicas asociadas con defectos amnésicos.
Entre las principales se cuentan el sindrome de Korsakoff, la amnesia hipocampica,
la amnesia asociada con las demencias, la amnesia global transitoria, la amnesia
secundaria a traumatismos craneoencefilicos, la amnesia por encefalitis herpética y
las amnesias por lesiones frontales.
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SINDROME DE KORSAKOFF

Puede considerarse la fase final de la encefalopatia de Wernicke en pacientes con
deficiencias de tiamina. Aparece aproximadamente en 10% de los pacientes alcoh6-
licos (Victor ef al., 1989). A pesar de que el alcohol es el antecedente méas frecuen-
te, se observa también en problemas de anorexia y en desérdenes gastrointestinales
por defectos de absorcién de la tiamina.

En 1881, Carl Wernicke describi6 la encefalopatia que lleva su nombre en alco-
hélicos crénicos, caracterizada por oftalmoplejia, ataxia, nistagmus y cambios com-
portamentales. Asimismo, encontré microhemorragias parenquimatosas a nivel del
mesencéfalo y el diencéfalo dandole el nombre de "poliencefalitis hemorragica supe-
rior". En 1887 Korsakoff dio a conocer el sindrome amnésico, que se caracteriza por
defectos en el almacenamiento de hechos recientes, el cual estd asociado con apatia,
depresion de la actividad psiquica y cierta agitacién. S6lo hasta 1928 Gamper obser-
v6 que el sindrome de Korsakoff era en realidad la continuacién de la encefalopatia
de Wernicke (Cutting, 1985).

En caso de encefalopatia de Wernicke el paciente muestra un sindrome confu-
sional agudo con ataxia y oftalmoplejia. Con dosis apropiadas de tiamina puede evo-
lucionar hacia una mejoria; de lo contrario, puede desarrollarse el sindrome de
Korsakoff, que consiste en un déficit importante de memoria. Si éste es el caso, el
paciente presenta una amnesia anterégrada grave, a menudo acompanada de confa-
bulacién; es decir, las lagunas de memoria se llenan con relatos de experiencias
pasadas que son ajustados a la realidad actual del sujeto. En la fase aguda del sin-
drome casi siempre estd presente la confabulacién, que tiende a desaparecer en
pacientes cronicos. Los pacientes presentan un déficit en el proceso de almacena-
miento de la nueva informacion, pues el material reciente se olvida con rapidez y no
permanece el tiempo suficiente para su consolidacién (Cutting, 1985). El proceso de
evocacion (recuperacién) de la informacién ya almacenada también parece estar en
riesgo. Se advierte una amnesia retrégrada variable que en algunos casos puede

afectar los tltimos afios y en otros se puede exten-
Cuabro 10.2. Caracteristicas prin- der hasta 30 afos. Por lo general, el defecto amné-
cipales de la amnesia en el sindrome sico es mayor para la memoria epiS()dica que para
de Korsakoff la memoria semantica. La desorientaciéon témpo-
ro-espacial se manifiesta en casi todos los casos.
La memoria inmediata estd intacta, a pesar de que

Amnesia anteroégrada grave

Confabulacién el paciente sea incapaz de almacenar informacion
Amnesia retrégrada variable reciente. Este no tiene conciencia de sus defectos
Desorientacion y confusion mnésicos y suele presentar cambios comportamen-
e tales, como apatia, indiferencia e incluso euforia.
Cambios comportamentales R .. K L .

Defectos cognoscitivos amplios Los cambios cognoscitivos asociados son: déficit
Defectos atencionales en la capacidad de atencién y de concentracién y

alteraciones construccionales y visoperceptuales



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Amnesia 175

leves (MacAndrew y Jones, 1993). El cuadro 10.2 resume las caracteristicas princi-
pales de la amnesia asociada al sindrome de Korsakoff.

Los pacientes con sindrome de Wernicke-Korsakoff presentan en sus inicios un
estado confusional agudo durante el cual se muestran inatentos, se desorientan con
facilidad y confunden a las personas que los rodean. Al cabo de varios dias o sema-
nas, disminuye el estado confusional y se hace evidente el sindrome amnésico, en
general, acompanado de confabulacién. En estados cronicos hay cierta mejoria del
defecto amnésico y desaparece la confabulacién, pero persisten los cambios com-
portamentales y es comtn que se afecten las habilidades espaciales y construccio-
nales. El pronéstico suele ser limitado. La recuperacién mayor ocurre en los
primeros dos meses, aunque se cree que aproximadamente 50% de los pacientes
presentan una recuperacién importante (Victor et al., 1989).

Las lesiones que producen el sindrome de Korsakoff abarcan en forma bilateral
las estructuras subcorticales, en especial los cuerpos mamilares y los ntcleos dor-
somediales del tdlamo (Davila et al., 1994; Victor et al., 1971). Las lesiones estruc-
turales en el haz mamilo-taldmico también producen amnesia de Korsakoff (Yoneoka
et al., 2004). Casi todos los pacientes presentan, ademas, lesiones en la corteza cerebral,
el cerebelo, el hipotidlamo y el tallo cerebral (Cutting, 1985). El sindrome de
Korsakoff puede iniciarse como una encefalopatia de Wernicke y convertirse gra-
dualmente en un sindrome amnésico. Sea cual fuere el tipo de evolucion clinica, los
hallazgos neuropatolégicos son similares.

El sindrome de Wernicke-Korsakoff se atribuye a un déficit de tiamina (Butters,
1985; Homewood y Bond, 1999). El efecto dramatico de esta sustancia en el trata-
miento de la encefalopatia de Wernicke apoya esta hip6tesis; sin embargo, se ignora
por qué sélo un bajo porcentaje de alcohdlicos llega a desarrollar el sindrome, pues se
requieren por lo menos diez afios de consumo etilico. Se han sugerido deficiencias de
magnesio y errores metabdlicos desde el nacimiento en el metabolismo de la tiami-
na, que en individuos no alcohdlicos no llevan a dafio cerebral alguno, pero en sujetos
alcohdlicos implican dafio mesencefilico (Blass y Gibson, 1977). Pareceria entonces
que la etiologia del sindrome de Korsakoff depende de la interaccién de factores
genéticos y ambientales.

Se ha postulado también que en estos casos existe una sensibilidad especial de
los 16bulos frontales al efecto téxico del alcohol. Las investigaciones neuropsicolé-
gicas (Joyce y Robbins, 1991; Noel et al., 2001) y los estudios de imagen cerebral fun-
cional (Gansler et al., 2000; Visser et al., 1999) demostraron los efectos del alcohol
en esta drea del cerebro. Es importante aclarar que las lesiones mamilares y talami-
cas de otras etiologias también producen un defecto amnésico importante, similar a
la amnesia de Korsakoff (Parkin ef al., 1994).

Por tltimo, se debe destacar que los estudios con resonancia magnética funcional
mostraron que los pacientes con sindrome de Korsakoff no presentan una activacion
del hipocampo en tareas de retencién y evocacién de informacion (Caulo ef al., 2005).
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AMNESIA HIPOCAMPICA

Las lesiones bilaterales del hipocampo y la amigdala producen una amnesia antero-
grada grave, acompanada de una amnesia retrégrada, que puede afectar la informa-
cién adquirida de uno a tres afios antes de que aparecieran aquéllas. En cambio, los
recuerdos antiguos se mantienen intactos. La amnesia de estos pacientes es evi-
dente tanto en la informacién episédica como en la semantica. Su capacidad de
memoria inmediata es normal y logran mantener la informacién que se les presenta
en la memoria operativa; sin embargo, una vez que dirigen su atencién a otro tépico
la informacién se pierde. Las pruebas de inteligencia descubren por lo comtin una
capacidad intelectual normal. Los pacientes estdn muy conscientes de su defecto de
memoria y se esfuerzan por desarrollar estrategias para compensar sus déficit. El
cuadro 10.3 presenta las caracteristicas mas sobresalientes de la amnesia hipocam-
pica. Las lesiones unilaterales del hipocampo izquierdo producen una amnesia ante-
rograda que afecta la memoria semdntica, mientras que las lesiones hipocampicas
derechas alteran selectivamente la memoria episédica. Este tltimo tipo de amnesia
puede presentarse por hipoxias y tratamientos quirtirgicos en casos de epilepsia del
I6bulo temporal.

Bekhterev indicé en 1900 que

Cuabro 10.3. Caracteristicas de la amnesia del las lesiones de las zonas mediales

hipocampo . c
P P del l6bulo temporal podrian produ-
cir alteraciones de la memoria, y en
Amnesia retrograda de aproximadamente 2-3 anos 1939 Gruntal demostré que las
Amnesia anterdgrada severa para todas lesiones de los cuerpos mamilares

las modalidades y todos los tipos de material

Ausencia de confabulacion tenian relacién con la funcién mné-

Memoria inmediata conservada sica. Las investigaciones sobre el
Inteligencia general conservada papel del hipocampo en la memoria
Memoria remota conservada humana proceden, sobre todo, del

Atencion conservada

Memoria procedimental mejor conservada estudio de pacientes sometidos a

lobectomia temporal como trata-
miento quirdrgico para epilepsias
intratables. Uno de los casos mas estudiados es el de HM (Milner, 1966; 1970;
Scoville y Milner, 1957), un paciente que sufria de epilepsia desde los 16 afios de edad
y a los 27 fue sometido a lobectomia bitemporal. A partir de la cirugia, HM fue inca-
paz de almacenar experiencias nuevas (amnesia anterégrada), a pesar de que podia
recordar las que le ocurrieron antes de la cirugia. Por ejemplo, cada vez que recorda-
ba la muerte de su tio preferido (afios después de la cirugia), sentia el mismo dolor
que cuando recibi6 por primera vez la noticia. Brenda Milner quien lo estudi6 por més
de 20 afos, debia presentarse al inicio de cada sesioén o de lo contrario la desconocia.
Con frecuencia, se refa una y otra vez de un mismo chiste. Con todo y sus defectos
de memoria, HM conservaba una capacidad intelectual normal, tenia conciencia de su
déficit de memoria y solia disculparse por ellos. En cierta ocasién decia: “En este
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momento me pregunto si he hecho algo mal... Ahora todo me parece claro, pero, équé
paso antes? Eso es lo que me preocupa... es como si me despertara de un suefio; no
recuerdo nada... cada dia estd separado de los demads, las alegrias o tristezas que pude
tener... simplemente no las recuerdo” (Blakemore, 1977). Este hombre logré cier-
tos aprendizajes motores, como recorrer laberintos con retroalimentacién especu-
lar. Su ejecucién y rapidez mejoraba a cada sesién y se notaban sus progresos
(memoria procedimental); sin embargo, no podia admitir que conocia esa tarea ni
recordaba haberla realizado anteriormente. HM presentaba, por ende, una memoria
procedimental conservada y una memoria declarativa alterada.

Se han encontrado intactas ciertas formas de aprendizaje en pacientes con
amnesias globales por lesiones bilaterales del hipocampo. Entre tales formas de
aprendizaje se encuentran el reconocimiento de figuras fragmentadas (Warrington y
Weistkrantz, 1970), las palabras fragmentadas y la adquisicién de habilidades moto-
ras (Cohen y Corkin, 1981; Yamashita, 1993). Estos hallazgos han llevado a suponer
que hay dos sistemas de memoria: la declarativa y la procedimental (o la explicita y
la implicita, o simplemente la memoria y los habitos), cuyos sustratos cerebrales
serian diferentes (Squire, 1987; Cermak ef al., 1988). Las estructuras mediales tem-
porales podrian mediar en la memoria declarativa o explicita.

A pesar que nadie cuestiona el papel del hipocampo en la memoria, aiin estin por
definirse cudles son sus funciones precisas. Para algunos investigadores el hipo-
campo tiene una funcién muy importante en el proceso de consolidar informacién
reciente; para otros, sin embargo, su papel mas importante consiste en recuperar o
evocar dicha informacion reciente; finalmente, se cree que el hipocampo protege las
huellas de memoria durante la fase de consolidacién, filtrando informacién irrele-
vante y evitando la interferencia e interrupcién del proceso de almacenamiento
(Joseph, 1990; Douglas, 1967).

La funcién mnésica del hipocampo se ha relacionado de manera importante con
otra estructura cercana al sistema limbico: la amigdala. Esta tdltima y el hipocampo
mantienen una estrecha interconexién; mas atn, la amigdala se interconecta con el
nicleo dorsomedial del tdlamo, el cual desempefa también un papel importante en
el sindrome de Korsakoff. La amigdala pareceria reforzar y mantener activo al hipo-
campo durante el proceso de identificacién de informacién relevante. Al parecer, la
funcién del hipocampo consiste en incrementar o reducir el nivel de alerta asociado
con el registro y el almacenamiento de informacion reciente, mientras que la amig-
dala se encargaria de identificar las caracteristicas sociales, emocionales y motiva-
cionales de los estimulos, asi como proporcionar (junto con el hipocampo) una
recompensa apropiada para reforzar el aprendizaje y la memoria (Joseph, 1990).
Cuando se presentan lesiones bilaterales de la amigdala y del hipocampo, los tras-
tornos mnésicos son atin mas graves.

Las lesiones unilaterales del hipocampo y la amigdala producen un mayor defecto
en la memoria relacionada con las habilidades verbales o no verbales, segtin el lado don-
de se localicen: lesiones hipocdmpicas-amigdalinas izquierdas afectan la capacidad
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de recordar oraciones simples e historias o aprender tareas de pares asociados. Por
el contrario, las lesiones correspondientes del lado derecho afectan la memoria
visual (aprendizaje de figuras geométricas), la de laberintos visuales y la de caras.

AMNESIA TRAUMATICA

Los traumatismos craneoencefalicos (TCE) cerrados dejan graves secuelas en las habi-
lidades de memoria. Por la configuracion del craneo, los 16bulos frontal y temporal son
las dreas mas susceptibles de sufrir dafio, razén por la cual el sindrome post-traumati-
co se atribuye a lesiones en la base del 16bulo frontal y en la cara interna del 16bulo tem-
poral. Los pacientes con dafio cerebral secundario a la aceleracion y desaceleracion del
cerebro dentro del craneo suelen presentar alteraciones de la memoria. Si el dafio es
leve, produce una disfuncién axonal transitoria que ocasiona una amnesia breve. Por
el contrario, cuando el dafio implica desgarramiento axonal grave se producen altera-
ciones permanentes de la memoria; en estos casos, la contusion es tipicamente obser-
vada en los 16bulos temporales, lesionando las estructuras limbicas, particularmente
el hipocampo. En ocasiones hay una hipoxia generalizada, como secuela, que afecta
sobre todo el hipocampo y constituye otra causa de alteraciones de memoria y men-
gua de otras funciones cognoscitivas. Las lesiones cerebrales focales que resultan por
ejemplo, de fracturas del craneo pueden dejar déficit neuroldgicos focales graves.

Los criterios principales con que se juzga la gravedad de un TCE son el trastor-
no de la conciencia (duracién del estado de coma), la duracién del estado confusional
y la duracién de la amnesia postraumaética. El método que mas se utiliza para medir
el trastorno de la conciencia en casos de TCE es la Escala de Coma de Glasglow, la
cual califica tres aspectos en la actividad del paciente: las respuestas oculares, las
motoras y las verbales; cada uno de ellos tiene un valor apreciativo: a menor valor,
mayor serd el trastorno de conciencia y menor la respuesta del individuo al ambien-
te. En general, se considera que puntajes entre 14 y 15 puntos corresponden a trau-
matismos leves; entre ocho y 13 puntos a traumatismos moderados, y puntajes
menores a ocho puntos se correlacionan con traumatismos craneoencefilicos gra-
ves. Esta escala se utiliza no s6lo para determinar el trastorno de conciencia inicial,
sino para cuantificar su evolucién. Cuando hay un trastorno de conciencia aumenta
la probabilidad de amnesia: cuanto mas dure el periodo de coma mayor ser4 el perio-
do amnésico (Jennet et al., 1979; Rees, 2004).

En una muestra de 348 pacientes con traumatismos craneoencefilicos se encon-
tré que 57% presentaba lesiones frontales y 40% lesiones temporales. La mayoria
de los traumatismos eran leves (70%), 14% moderados y 15% graves. La amnesia
postraumatica tenia una duracién de 24 horas en 62% de los casos. Los defectos cog-
noscitivos mas importantes incluian atencién, memoria, flexibilidad mental, lentifi-
cacion y fatigabilidad (De Guise et al., 2005).

El vinculo entre amnesia postraumatica y evolucion posterior del paciente se ha
demostrado con claridad (Bishara et al., 1992; Wilson et al., 1992, 1994). Los periodos
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largos de amnesia postraumaética se asocian con mayor incapacidad y lenta rehabilita-
ci6n. En términos generales, una amnesia postraumética de més de 14 dias se asocia
con incapacidad residual de moderada a grave (Jennett ef al., 1981). Sin embargo, en la
recuperaciéon y rehabilitacion de pacientes con TCE existen algunas diferencias indivi-
duales. En ocasiones, sorprende que pacientes con amnesias que se prolongan por mas
de cuatro semanas se recuperan relativamente bien (Teasdale y Brooks, 1985).

El interés por estudiar las alteraciones neuropsicolégicas secundarias a TCE se
desarroll6 en particular después de la Segunda Guerra Mundial, aunque los prime-
ros trabajos sobre secuelas cognoscitivas postraumadticas se remontan a comienzos
del siglo XX. A partir de los trabajos de Russell y colaboradores (Russell, 1971;
Russell y Nathan, 1946; Russell y Smith, 1961), se hace hincapié en los defectos
amnésicos como el principal trastorno en casos de TCE y se establecen relaciones
positivas entre la severidad del traumatismo y las alteraciones de la conciencia y de
la memoria. Desde entonces, se han llevado a cabo numerosos estudios para preci-
sar y definir las caracteristicas de la amnesia postraumatica (Barbizet, 1970;
Cartlidge y Shaw, 1981; Teasdale y Brooks 1985) y la evolucién de pacientes que han
sufrido TCE (Van Zomeren et al., 1984).

En general, los pacientes con TCE graves presentan una evolucion muy similar: des-
pués de sufrir el traumatismo, se pierde la conciencia; si no hay ninguna complicaciéon
adicional, comienzan a recuperarse del estado de coma, pasando por un periodo de estu-
por. Al recuperar la conciencia presentan desorientacién temporo-espacial. Junto con el
cuadro confusional, aparece el defecto amnésico. Se hace evidente la amnesia anteré6-
grada total (o casi total) cuando es imposible registrar nueva informacién y la amnesia
retrégrada con una extension que es proporcional a la gravedad del traumatismo, que
puede cubrir varias semanas, meses e incluso afios. La amnesia retrégrada se extien-
de a eventos anteriores al traumatismo, y sigue un gradiente temporal (gradiente de
Ribot): los recuerdos més recientes son los que mas se olvidan y los recuerdos mas
antiguos los que mejor se conservan. El aprendizaje de informacién personal y los
datos demogréficos son los mas resistentes a la amnesia. La extension exacta de la
amnesia retrégrada es dificil de precisar, pero se relaciona estrechamente con la gra-
vedad del traumatismo. La confabulacién puede ser una caracteristica de los pacientes
con amnesia traumatica (Barbizet, 1970), pues en los estados iniciales se advierte
un cuadro muy similar al sindrome de Korsakoff (amnesia de tipo Korsakoff).

Cuando el paciente supera el periodo de confusién y desorientacion y se reduce
su amnesia anterdgrada, la amnesia retrégrada total viene de mas a menos y la recu-
peracién sigue una secuencia temporal: de lo més antiguo a lo més reciente. Esta for-
ma de recuperacién de la amnesia retrégrada sugiere que el defecto subyacente es
—al menos parcialmente— un problema de evocacién de la informacién mas que de
almacenamiento. El retroceso de la amnesia anterégrada se inicia en forma frag-
mentada: el paciente alterna el registro de informacion reciente con periodos amné-
sicos. En esta etapa de recuperaciéon se puede hablar de una amnesia anterégrada
parcial, dado que el paciente estd registrando apartes de la informacién.
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Cuando la amnesia anterégrada desaparece (regularmente en forma parcial) y la
funcién de almacenamiento se recupera, permanece una amnesia lacunar que inclu-
ye cierto componente retrégrado, el periodo de inconciencia y el tiempo durante el
cual el paciente presenté amnesia anterégrada.

Es comiin que permanezca en definitiva cierto grado de amnesia anterégrada; es
decir, el paciente queda con algtin defecto (disminucién de su capacidad de registrar
nueva informacién) permanente en la memoria. Puede haber mejoria de la memoria
semdéntica con un compromiso mayor de la memoria incidental o episddica. La
secuencia temporal de los defectos amnésicos y de su recuperacién es importante
en los TCE.

Cuando el examen se hace en las primeras horas o dias después de que se recu-
pera la conciencia, se notara confusién, amnesia anterégrada total y amnesia retré-
grada. Si se hace el seguimiento del paciente, tres meses mas tarde, por ejemplo, la
amnesia retrégrada se habra reducido y la amnesia anterégrada sera sélo parcial. En
la evaluacién posterior, es muy probable que el paciente presente amnesia anteré-
grada moderada, mientras que la amnesia retrégrada se habra reducido todavia mas
y se notara un periodo amnésico comprendido entre algunas horas antes del TCE y el
periodo postraumaético, incluido durante el periodo de coma y la amnesia anterégra-
da (Barbizet, 1970; Ardila, 1985b).

Los TCE no sélo dejan secuelas de memoria, también hay déficit cognoscitivos
generalizados (véase cuadro 10.4). El paciente tendrd problemas para abstraer y
para conceptualizar. Su desempeiio intelectual tenderd a disminuir después del

traumatismo, segin la severidad de éste.
Cuabro 10.4. Principales secuelas cognosciti- Es mu.y dificil deterr}'linar con exactitud la
vas y comportamentales de los traumatismos ~ capacidad premorbida, pero se pueden
craneoencefalicos utilizar criterios externos, como el nivel
educativo, la actividad laboral, etc. Las
alteraciones en la personalidad del pacien-

Déficit cognoscitivos generales

Amnesia anterograda y retrograda te también son frecuentes. Hay casos

Cambios de personalidad extremos en que se advierte puerilidad,
EE;::;':("C'O" desinhibicién y agresividad, o bien apatia,
o 1r}d1ferenc1a y falta de iniciativa. La depre-
Depresion si6n es un hecho frecuente. En casos
Ansiedad menos severos puede haber irritabilidad,
Fatigabilidad

fatigabilidad, sensibilidad aumentada a los
estimulos (especialmente al ruido) y
defectos atencionales.

Cabe subrayar que los traumatismos craneoencefilicos leves que se producen
por repeticién (como sucede con algunos deportistas, en particular los boxeado-
res) derivan en un decremento progresivo en diferentes habilidades intelectuales
(Iverson et al., 2004).

Sensibilidad aumentada a los estimulos
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AMNESIA GLOBAL TRANSITORIA

Este tipo de amnesia (AGT) se caracteriza por la pérdida stbita de la memoria para
acontecimientos recientes (amnesia anterégrada), la cual suele durar varias horas y
estd asociada con cierta amnesia retrégrada usualmente de varios dias (Fisher y
Adams, 1964). Durante el episodio, el paciente conserva su identidad personal y
manifiesta perplejidad y sentimientos de extrafieza y ansiedad ante el defecto amné-
sico (Caplan, 1985; Frederiks, 1993). La repeticién de la misma pregunta, una y otra
vez, es caracteristico del sindrome (Cummings, 1985). El episodio se puede prolon-
gar durante minutos, horas y posiblemente dias. La amnesia retrégrada se puede
extender a meses e incluso anos, pero se va reduciendo conforme disminuye la
amnesia anterégrada. No es usual hallar signos neurolégicos asociados (Frederiks,
1993; Whitty, 1977). Asimismo, en caso de AGT la ejecucion en pruebas sensibles a
disfuncién frontal es normal (Hodges, 1994). Durante la fase aguda se encuentra
defectos significativos tanto en la memoria episédica anterégrada como retrégrada y
se conserva relativamente el conocimiento seméntico y personal. La amnesia retré-
grada se recupera antes que la amnesia anterégrada, y la memoria episédica antero-
grada sélo se recupera poco a poco (Guillery-Girard et al., 2004).

En 1954 Hauge describié por vez primera un episodio agudo de disfuncién de la
memoria como una complicacién de una angiografia. En 1956 Bender describi6 12
casos de lo que él llam6 “sindrome aislado de confusiéon y amnesia”, llamando la
atencion sobre la escasa recurrencia del trastorno. En 1964 Fisher y Adams descri-
bieron 18 casos y utilizaron el nombre de AGT , y propusieron otras etiologias ade-
mas de la vascular. En los tltimos anos se han propuesto otras causas, como la
epilepsia, la isquemia arteriosclerética, la migrana (Caplan, 1985; Frederiks, 1993) e
incluso los traumatismos leves (Ardila, 1989hb).

De acuerdo con la descripcién de Fisher y Adams (1964), para que un paciente
tenga AGT el episodio de amnesia debe presentarse de manera stbita y sin otros sig-
nos neurolégicos. El defecto amnésico debe ser transitorio. En casi todos los casos,
su duracién se prolonga por varias horas (Caplan, 1985); sin embargo, se sabe de epi-
sodios que duran 15 minutos y otros hasta siete dias (Roman-Campos ef al., 1980).
Mediante pruebas neuropsicolégicas se ha podido demostrar, sin embargo, algunos
defectos mnésicos permanentes en pacientes que han sufrido episodios tnicos, y
especialmente miltiples, de AGT (Caplan, 1985; Gallassi et al., 1993).

La mayoria de los pacientes (casi 80%) presenta episodios tinicos; no obstante,
un porcentaje reducido presenta episodios recurrentes (Cummings, 1985; Hodges y
Warlow, 1990). La amnesia global transitoria se observa a menudo en personas
mayores de 50 afios y se ha interpretado como una disfuncién vascular transitoria del
territorio arterial posterior (Frederiks, 1993). Asimismo hay, descripciones de AGT
secundarias tanto a movimientos rapidos y stbitos de la cabeza hacia atras (efecto
de latigazo) en casos de TCE leves (Ardila, 1989b), otros asociados con migranas,
tumores y crisis convulsivas (Mayeux, 1979). Los estudios de irrigacién cerebral
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en pacientes con AGT demuestran que disminuye el flujo sanguineo en las regiones
infero-posteriores de los 16bulos temporales (Crowell et al., 1984; Evans et al., 1993).
Se conocen casos de amnesia limitados s6lo a material verbal (Nishiyama et al.,
1993) y no verbal (Stracciari, 1992), productos de una disfuncién de la parte medial
del I6bulo temporal izquierdo y del derecho, respectivamente.

Los factores precipitantes incluyen el ejercicio, las emociones intensas, la activi-
dad sexual, el dolor y las temperaturas extremas (por ejemplo, las que se producen por
nadar en agua muy fria o tomar un bafio muy caliente), la manipulacién cervical, los
ataques de tos y ciertos procedimientos médicos, como la angiografia cerebral (Zorzon
et al., 1995). Estos factores precipitantes se encuentran en 33% a 84% de los casos
(Frederiks, 1993). Aproximadamente 50% de los pacientes reportan actividades tipo
Valsalva como antecesores de la amnesia global transitoria (Sander et al., 2000).

En ocasiones es dificil establecer un diagnéstico diferencial entre una AGT y una
amnesia disociativa o amnesia psicégena. En la amnesia disociativa los pacientes
suelen perder de manera stbita su identidad personal y olvidan toda informacién
sobre su vida familiar. En algunos casos se presenta una amnesia selectiva para una
informacién con contenido emocional (por ejemplo, su estado civil). Por lo general
la duracién de la amnesia es corta (de 24 a 48 horas) y termina de manera esponta-
nea. En la AGT casi nunca se pierde la identidad; la amnesia anterégrada, asi como el
gradiente temporal con conservacién de los eventos remotos, que se observa en la
AGT, no forma parte de la amnesia de origen psicolégico. La depresion es un factor
desencadenante comtn en pacientes con amnesia disociativa. Quienes padecen
amnesias psicogénicas son por lo general adolescentes o adultos j6venes, mientras
que la AGT es més frecuente en sujetos de 50 o mas anos.

AMNESIA EN LAS DEMENCIAS

Se sabe que los defectos de memoria constituyen la alteracién neuropsicoldgica mas
frecuentemente asociada con las demencias. Esto es cierto en el caso de la demen-
cia de tipo Alzheimer, en la que el paciente inicia su deterioro cognoscitivo con la
pérdida progresiva de la memoria reciente, en particular la episédica. Cuando se
consolida la enfermedad, este defecto se transforma en una amnesia total, tanto
anterégrada como retrégrada. El paciente comienza a recordar sélo eventos sucedi-
dos hace 30 afios 0 mds, y en su lenguaje aparecen defectos de memoria verbal, pues
se le olvidan palabras del lenguaje conversacional y presenta una franca anomia en
tareas de denominacién. En estos cuadros de deterioro cognoscitivo generalizado,
se altera todo el proceso de memoria y disminuye la capacidad de memoria inme-
diata, a corto y a largo plazos (Arango-Lasprilla ef al., 2003). Los pacientes con enfer-
medad de Alzheimer disminuyen su capacidad de almacenamiento, y su tasa de
olvido es més alta que en las personas seniles normales.

En otros cuadros demenciales en los cuales el compromiso cerebral es mas nota-
ble en las estructuras subcorticales (demencias fronto-subcorticales), el defecto de
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memoria aparece a nivel de la evocacién o recuperacién de la informacién més que
en su almacenamiento. En apariencia, los pacientes almacenan adecuadamente la
informacién reciente, pero tienen grandes dificultades para recuperar esta informa-
cién; el acceso a las huellas de memoria ya almacenadas parece estar comprometi-
do. Este defecto es propio de pacientes con la enfermedad de Parkinson y las
enfermedades Huntington (Brandt, 1984) y Wilson (Rosselli ef al., 1986) (vease
capitulo 13: "Envejeciemiento normal y patolégico").

ENCEFALITIS HERPETICA

Este trastorno se desarrolla, en particular, en las estructuras orbitofrontales y tem-
porales mediales. Al parecer, el virus ingresa por los nervios olfatorios o los trigé-
minos que inervan las meninges de la fosa craneal media y anterior; una vez que
invade la porcién inferior de los 16bulos frontales y la regién medial de los 16bulos
temporales, el control inmunolégico impide que se extienda. Ya instalado en el cere-
bro, inicia un proceso de destruccién hemorragica que puede ser fatal. Las personas
que sobreviven al virus quedan con severos defectos amnésicos. La amnesia ante-
régrada se puede acompaiiar de afasia, crisis parciales complejas y/o sindrome de
Kluver-Bucy. Este tltimo se caracteriza por apatia, cierta indiscriminacién sexual,
oralismo (llevarse los objetos a la boca) y un defecto en el reconocimiento visual de
objetos que se califica como una agnosia visual (Cummings, 1985). Las secuelas
amnésicas por encefalitis herpética son semejantes a la amnesia hipocdmpica; de
hecho, son una forma de amnesia hipocampica.

AMNESIA FRONTAL

Un sindrome amnésico puro no es frecuente en caso de lesiones de los 16bulos fron-
tales. Por lo regular, ademas del sindrome amnésico, el paciente presenta defectos
atencionales que impiden una capacidad de almacenamiento adecuada. Existen, sin
embargo, casos de amnesia muy evidentes como resultado de lesiones frontales bila-
terales, sobre todo cuando hay ruptura de aneurismas de la arteria comunicante
anterior, localizada en la region medial y basal de los 16bulos frontales (Cummings,
1985; DeLuca, 1993). En la fase aguda estos pacientes muestran confusién, con una
completa anosognosia de sus déficit amnésicos. Como secuelas crénicas de la amne-
sia, se advierten cambios de comportamiento caracterizados por desinhibicién y
actitudes antisociales (Alexander y Freedman, 1984).

Los pacientes con tumores frontales presentan alteraciones en la memoria
reciente. La incidencia de alteraciones en este grupo puede ir de 20% (Hécaen,
1964) a 73% en otras series de pacientes (Walsh, 1987). Algunos sujetos con lesio-
nes frontales pueden presentar defectos amnésicos semejantes a un sindrome de
Korsakoff (amnesia de tipo Korsakoff) (Hécaen, 1964). Es probable que los defectos
amnésicos por lesiones frontales se deban a la interrupcién de conexiones entre los
I6bulos frontales y las estructuras limbicas del 16bulo temporal.
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Para algunos estudiosos, los defectos de memoria por lesiones frontales no
constituyen una verdadera amnesia (amnesia primaria), sino que son secundarios a
alteraciones comportamentales mas amplias y a defectos en tarea de planear, pro-
gramar y regular la actividad mental, caracteristicos del sindrome prefrontal. Estos
defectos inciden en el adecuado funcionamiento cognoscitivo, incluyendo las funcio-
nes de memoria (Luria, 1971; Walsh, 1987). Los pacientes no pueden retener de
manera adecuada informacién reciente, como consecuencia de su distractibilidad y
su incapacidad de programar una estrategia de almacenamiento (metamemoria); sin
embargo, logran retener la idea general de una oracién o una historia. En este sen-
tido, no se puede hablar de una franca amnesia sino de fallas en la estrategia mnési-
ca o metamemoria (véase capitulo 11: “Funciones ejecutivas”).

Barbizet (1970) considera que el defecto principal en pacientes con lesiones
frontales es la incapacidad de utilizar adecuadamente informacién adquirida. Es
decir, existe un defecto al evocar la informacién, el cual suele asociarse con confa-
bulacién. Los pacientes no pueden programar estrategias para evocar o recuperar la
informacién; su defecto de evocacién resulta de su incapacidad de crear una inten-
cién estable para recordar y de la imposibilidad de cambiar el recuerdo de una hue-
lla de memoria a otra (Luria, 1971, 1976). De hecho, las dificultades mnésicas en
pacientes con dafio frontal se observan sobre todo en pruebas de memoria, en las
que se recurre a material abundante, complejo y simultineo.

DISMNESIAS

Las amnesias se refieren a un defecto en la memoria, mientras que las denomina-
das dismnesias implican una disfuncién de la misma. Entre de los trastornos en la
funcién de memoria se encuentran las dismnesias paroxisticas, asociadas con la epi-
lepsia y con la paramnesia reduplicativa.

La dismnesias paroxisticas son alteraciones en la funcién de memoria que apa-
recen de manera stbita, por unos cuantos segundos, y se acompanan de descargas
epilépticas de la cara interna de los 16bulos temporales (Bernal, 1985). Entre los
estados paroxisticos dismnésicos se encuentran 1) el estado de ensofiacién, duran-
te el cual el sujeto presenta reminiscencias elaboradas y tiene la sensacion de estar
viviendo un suefio; 2) la visién panordmica, durante la cual se presenta una rapida
revisualizacién de la vida pasada; 3) los fenémenos de dejé vu (va visto), déja vecu
(va vivido) y déja entendu (ya oido), en los cuales se tiene la sensacién, por cuestién
de segundos, de que los estimulos nuevos que el paciente percibe le son familiares;
4) los fenémenos de jamais vu, jamais vecu y jamais entendu, que dan la sensacién
de desconocimiento ante estimulos familiares; 5) la alucinacién mnésica, que se
refiere al recuerdo vivido de un episodio pasado, y 6) la precurrencia, por la que el
paciente cree predecir o adivinar lo que ocurrird a continuacion.

En la amnesia reduplicativa el paciente cree que existe una duplicacién de sitios
o personas. Usualmente, uno de los sitios es correcto. El paciente asegura, por
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ejemplo, haber estado en un hospital igual al que se encuentra en el momento, que
estaba en una ciudad igual a la que se encuentra; sin embargo, se trata de hospitales
y ciudades diferentes. Asi, una paciente se referia a la “Bogota alta” (ciudad en la que
se encontraba en el momento) y a la “Bogotd baja” (otra ciudad diferente, pero idén-
tica a la anterior). Este trastorno es tipico en pacientes con encefalopatia postrau-
matica o toéxica, con tumores bifrontales o con lesiones del hemisferio derecho
(Cummings, 1985).

Otro sindrome paramnésico se advierte en el caso del sindrome de Capgras, en
el cual el paciente cree que las personas, en especial las cercanas a si mismo, son
impostores, y podria interpretarse como una paramnesia reduplicativa. Un sujeto
estudiado por Ardila y Rosselli (1989b) aseguraba que el paciente de la cama conti-
gua en el hospital era un impostor, ya que el original habia muerto; sin embargo, nada
de esto era cierto.

El cuadro 10.5 presenta un esquema comparativo de las principales alteraciones
de la memoria halladas en la clinica neuropsicolégica. Se toman como criterios las
caracteristicas de la amnesia anterégrada y retrégrada, la presencia o ausencia de
confabulacién, la conservacién o compromiso de la memoria inmediata, la existencia
de un estado confusional asociado, la existencia de defectos intelectuales generales
y la presencia o ausencia de conciencia del defecto.

Cuabro 10.5. Principales alteraciones de la memoria halladas en la clinica neuropsicolégica

Hipocampo Korsakoff Traumatica Global transitoria Demencias

Anterograda + + + + +
Confabulacion - + +/- -
Retrograda + + + +
Inmediata - + +/- + _
Confusion - + +/- - +
Defectos

intelect. - + +/- -

Anosognosia - S +/- -
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Capitulo 11

Funciones ejecutivas

Aclarar el papel de las regiones prefrontales del cerebro en la organizacién compor-
tamental constituye una de las dreas de investigacién mas sobresalientes de la neu-
ropsicologia contemporanea. Aunque se ha logrado un avance considerable desde las
primeras observaciones sistemadticas de Jacobsen (1936), alin no se comprende a
cabalidad la forma en que los l6bulos frontales actian para organizar el comporta-
miento, y como diferentes parametros de éste se alteran como consecuencia del
dafo prefrontal.

Se entiende que los I6bulos prefrontales cumplen una funcién central en la orga-
nizacién de la cognicién o “metacognicién”. O simplemente, en la organizacién de la
actividad dirigida y consciente (Luria, 1963, 1973, 1974). Se dice que los I6bulos pre-
frontales participan también en el control ejecutivo de las diferentes formas de acti-
vidad psicolégica (Baddeley, 1986; Stuss y Benson, 1986), por lo cual es comin
referirse a una funcién ejecutiva asociada con la actividad de las regiones prefronta-
les del cerebro; se enfatiza con esto su papel basica en la planeacion, organizacién y
control del lenguaje, la memoria, la percepcioén, y demds formas de actividad cog-
noscitiva (Benson, 1993).

En general, se puede afirmar que la actividad de los 16bulos prefrontales del cere-
bro se ha asociado con: 1) la programacion de la actividad motora; 2) la inhibicién de
respuestas inmediatas; 3) la abstraccion; 4) la solucién de problemas; 5) la regulacién
verbal del comportamiento; 6) la reorientacién del comportamiento de acuerdo con
las consecuencias comportamentales; 7) la adecuacién de la conducta a las normas
sociales; 8) la habilidad para diferir el refuerzo; 9) la integracién temporal de la con-
ducta; 10) la integridad de la personalidad, y 11) la prospeccién de la conducta (Ardila,
1984; Benson, 1993; Damasio y Anderson, 1993; Fuster, 1989; Hécaen, 1964; Luria,
1966, 1970, 1973, 1974, 1980; Novoa y Ardila, 1987; Perecman, 1987; Pribram, 1973;
Stuss y Benson, 1983, 1984, 1986, 1987).

El desarrollo de los 16bulos prefrontales es reciente en la filogenia (véase figura
11.1), y su maduracioén es tardia durante la ontogenia. Al momento del nacimiento, la
diferenciacién celular estd incompleta; a los cuatro afos atin no se ha terminado la
divisién en capas, y la piramidalizacién de las dreas 9 y 10 es incompleta (Stuss y
Benson, 1986). La maduracién morfoldégica sélo se alcanza alrededor de la pubertad
e incluso mas tarde (Yakovlev, 1962). Se distinguen tres zonas mieloarquitecténicas
en el cerebro: 1) La zona paramediana o limbica, que comienza su mielinizacién des-
pués del nacimiento y la completa exactamente antes de la pubertad, 2) la zona
mediana, que termina la mielinizacién después de la primera década de vida, y 3) la
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zona supralimbica, que presenta una maduracién atin mas tardia, mostrando una
mielinizacién lenta pero continua que se extiende durante la segunda década
(Yakovlev, 1962; Yakovlev y Lecours, 1967). La corteza prefrontal constituye una
zona supralimbica cuya maduracién es en consecuencia, particularmente tardia.

FiGUrA 11.1. Evolucién de la cor- gato
teza prefrontal

Hombre

Mono Thesus

Se ha intentado correlacionar la maduracién cortical con el desarrollo cognosci-
tivo. Thatcher et al., (1987) describieron, al utilizar medidas electroencefalograficas,
cinco estadios en el desarrollo de los hemisferios cerebrales: el primero, que se pro-
longa desde el nacimiento hasta los tres afios de edad, esté representado por cam-
bios topograficamente difusos. De los cuatro a los seis afios, hay cambios a nivel
fronto-temporal izquierdo y frontal derecho. El tercer estadio de maduracién se
extiende de los ocho a los 10 afios, e incluye la conexién de las regiones temporales
y frontales del hemisferio derecho. El cuarto y el quinto estadios se presentan entre
los 11 y los 14 afos, y de los 15 a la adultez, siendo de naturaleza bilateral e involu-
crando primariamente los 16bulos prefrontales. Las regiones prefrontales represen-
tan por lo tanto las dreas cerebrales de maduracién més tardia. Para muchos autores
estos cambios coinciden muy bien con las diferentes etapas en el desarrollo cog-
noscitivo que describe la psicologia.

» FUNCION EJECUTIVA: DEFINICION

Funcién ejecutiva es un término amplio, que incluye aspectos como la capacidad de
filtrar la interferencia, el control de las conductas dirigidas a una meta, la habilidad de
anticipar las consecuencias de la conducta y la flexibilidad mental; también incluye la
moralidad, la conducta ética y la autoconciencia. En general, se supone que el 16bulo
frontal hace las funciones de programador y controlador de la actividad psicoldgica.
El caso de Phineas Gage es clasico en la literatura cientifica y ha logrado que la
patologia de los 16bulos frontales sea sinénimo del sindrome disejecutivo. Harlow
(1868) describi6 el caso de quien era un capataz muy serio y responsable que traba-
jaba en una compania de ferrocarriles. Gage sufrié un accidente tragico mientras
colocaba explosivos en la linea del ferrocarril, pues una barra de acero atravesé su
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16bulo frontal; con todo, logré sobrevivir. Para Harlow, “Gage ya no es el mismo”, y
sus companeros de trabajo lamentan su conducta grosera, irascible e irresponsable.
Hace poco se hizo una reconstruccién de la trayectoria de la barra por medio de ima-
genes computarizadas, y se confirmé que la lesiéon habia afectado ambos 16bulos
frontales, en particular la corteza orbitofrontal. Es interesante hacer notar que,
segtn el informe de Harlow, las funciones motoras y sensoriales, ademés de varias
habilidades cognoscitivas (como la memoria y el lenguaje), permanecieron intactas
en Gage, pero su personalidad sufrié cambios draméticos.

En principio, se crey6 que los “lébulos frontales” eran sinénimo de funcién eje-
cutiva. En los primeros anos del siglo XX se logré una descripcién un tanto detallada
de las conexiones corticales. Y se observé que el 16bulo frontal mantiene conexio-
nes importantes con el hipotdlamo y con las estructuras cerebrales involucradas en
la motivacién y la emocién. Luria (1968, 1980) relacioné los 16bulos frontales con la
programacién motora, la inhibicién de las respuestas inmediatas, la reorientacion de
la conducta de acuerdo con las consecuencias de la conducta, la integracién tempo-
ral de la conducta, la integridad de la personalidad y la conciencia.

Los 16bulos frontales, el “controlador ejecutivo” del cerebro, organizan las formas
de conducta més complejas y caracteristicas de la especie humana. Por ende las pato-
logias frontales alteran la conducta social, la motivacion, la regulacion de los estados
internos y el control de los procesos cognoscitivos. Los I6bulos frontales regulan la
personalidad y el afecto y contribuyen a todas las formas complejas de conducta.

Stuss y Levine (2002) mostraron que los 16bulos frontales, en particular los polos
frontales, participan en las habilidades tipicas del ser humano, como la autoconciencia
y la temporalidad de la conducta. Los estudios factoriales sugieren que las funciones
ejecutivas incluyen diferentes subcomponentes o subprocesos (Stout ef al., 2003).

» ANATOMIA

El 16bulo frontal incluye «) las regiones posteriores de la corteza frontal (corteza
frontal agranular) relacionadas con la actividad motora. Por una parte, correspon-
den al 4rea motora primaria (irea 4 de Brodmann o
circunvoluciéon precentral), y por otra al drea premo-
tora (o drea motora de asociacion: dreas 6, 8 —campo
ocular frontal—, y 44 —area de Broca—). Y b) la cor-
teza prefrontal (o corteza frontal granular), corres-
pondiente a las areas 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 45, 46,
y 47 de Brodmann, segtin se ilustra en la figura 11.2.
A su vez, la corteza prefrontal se divide en las regio-
nes dorsolateral, mesial y orbital. Los componentes
limbicos del 16bulo frontal incluyen el cingulo ante-  oura 11.2. Regiones corti-
rior y el sector posterior de la superficie frontal orbi-  cales segtn el sistema numéri-
tal (Damasio, 1991). co de Brodmann
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La estimulacién eléctrica o la destruccién de la corteza prefrontal no produce
cambios motores o sensoriales evidentes, por lo que la corteza prefrontal llegé a
considerarse como una zona “silenciosa” del cerebro. Sin embargo, hoy se sabe a
cabalidad que las lesiones prefrontales alteran las formas mas complejas de la con-
ducta y la cognicion.

Las dreas prefrontales de los 16bulos frontales pueden entenderse como areas de
asociacién o areas intrinsecas corticales. Para Luria (1980), las 4reas prefrontales
corresponden a dreas terciarias (que participan en el procesamiento de la informacién
correspondiente a varias modalidades) de la corteza cerebral. A su vez, los 16bulos
prefrontales mantienen conexiones amplias con el sistema limbico, en particular,
con las dreas motoras corticales y subcorticales, y con la corteza sensorial.

CONEXIONES INTRACORTICALES

Las principales conexiones corticales se establecen con la corteza visual, auditiva y
somatosensorial. La corteza prefrontal también se conecta con la corteza premotora
y, a través de ésta, con la corteza motora primaria. Algunas proyecciones son unidi-
reccionales (por ejemplo, al nticleo caudado y el putamen), y otras parecen ser bidi-
reccionales (por ejemplo, al nticleo dorsomedial del tilamo) (Damasio y Andersen
1993). Existen miuiltiples conexiones intracorticales, entre ellas el fasciculo longitu-
dinal superior, principal haz de fibras entre las regiones posteriores y anteriores de la
corteza cerebral. El fasciculo uncinado conecta el 16bulo temporal anterior con el
16bulo frontal. La corteza orbitofrontal limbica y frontal mesial reciben proyecciones
desde la circunvolucién temporal superior, y la regién orbitofrontal desde la corteza
temporal inferior. El cingulo conecta el 16bulo frontal con la circunvolucién parahipo-
campica. El fasciculo arqueado bordea la insula y conecta las circunvoluciones fronta-
les inferior y media con el 16bulo temporal. El fasciculo occipitofrontal se extiende
posteriormente, desde el 16bulo frontal hasta el I6bulo temporal y el 16bulo occipital.

CONEXIONES SUBCORTICALES

De acuerdo con Damasio y Andersen (1993), es posible distinguir los siguientes
tipos de conexiones fronto-subcorticales:

Proyecciones desde el hipotdlamo

Aunque no parece haber conexiones directas entre el hipotdlamo y la corteza prefron-
tal, si se han sefialado algunas conexiones indirectas, en especial a través del talamo.

Proyecciones desde la amigdala y el hipocampo

Se han detectado algunas proyecciones hacia los aspectos mesiales del 16bulo fron-
tal, en particular al giro recto y la porcién subcallosa y anterior del cingulo
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Proyecciones desde el tdlamo

Estas se dirigen sobre todo a la corteza frontal orbital desde el niicleo dorsolateral
del tdlamo. Se han descrito otras conexiones adicionales, como la proyeccion desde
el nicleo pulvinar medial al area 8 de Brodmann.

Proyecciones a la amigdala y el hipocampo

Hay conexiones directas y conexiones indirectas por medio del cingulo y del fasci-
culo uncinado.

Proyecciones al tdlamo

Se dirigen hacia el niicleo dorsal medial, los nicleos intralaminares y el pulvinar.

Proyecciones al hipotalamo

Son proyecciones poco claras, probablemente por medio del mesencéfalo y de la sus-
tancia gris periacueductual.

Proyecciones al cuerpo estriado

Se han detectado proyecciones al nicleo caudado y el putamen (cuerpo estriado).
Son importantes en particular las proyecciones desde el cingulo y el drea motora
suplementaria, relacionadas con el sistema de control motor del cerebro.

Proyecciones al claustrum, la region subtaldmica y el mesencéfalo

Se dirigen por medio del fasciculo uncinado y la capsula externa. Se originan de pre-
ferencia en las regiones orbital y dorsolateral inferior.

» MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacientes con dafio en las regiones prefrontales del cerebro no siempre presen-
tan cambios evidentes en su comportamiento general. Sin embargo, un andlisis cui-
dadoso puede descubrir alteraciones drésticas en todas las esferas de su vida
psicoldgica y de su actividad comportamental. Se presenta una descripcién de las
caracteristicas clinicas que pueden observarse en pacientes con lesiones de las
regiones prefrontales del cerebro. El cuadro 11.1 resume los cambios en diferentes
terrenos. Esto no significa que todos estos cambios se encuentren siempre en un
solo paciente: quiere decir que se trata de cambios o alteraciones potenciales.

Los trastornos en las funciones ejecutivas pueden tener diversas etiologias
(tumores, traumatismos craneoencefélicos, accidentes vasculares, etc.). Los nifios
preadolescentes, tienen poca capacidad ejecutiva. En la infancia la maduracién cere-
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Cuabro 11.1. Resumen de las principales alteraciones cognoscitivas y comportamentales asocia-
das con lesiones de las areas prefrontales del cerebro

MOTRICIDAD Reflejos patologicos
Negligencia e impersistencia motora
Tono anormal (paratonia)
Anormalidades en la marcha
Cambios en el control de los esfinteres
Hiperactividad
Ecopraxia (ecomimia)
Conducta de utilizacion
Desorganizacion comportamental
Perseveracion

ATENCION Cambios en la activacion
Cambios en las respuestas de orientacion
Disminucion de las formas dirigidas de atencion

LENGUAJE Afasia extrasilviana motora (dinamica)
Mutismo
Errores de denominacion
Carencia de control verbal sobre el comportamiento
Concretismo verbal
Disdecoro verbal

PERCEPCION Limitaciones en los movimientos oculares
Inadecuada interpretacion perceptual

COMPORTAMIENTO SOCIAL Violacion de las normas sociales
Y EMOCIONAL Labilidad emocional
Inadecuacion sexual
Excesiva familiaridad
Inadecuada interpretaciéon emocional

MEMORIA Improductividad en pruebas de retencion
Amnesia inespecifica
Desorganizacion secuencial de la memoria
Defectos de metamemoria
Defectos en la memoria de trabajo
Alteraciones en la vivencia del tiempo

PERSONALIDAD Moria
Impulsividad
Seudodepresion y seudopsicopatia

PROCESOS INTELECTUALES Nivel de pensamiento concreto
Nivel intelectual alterado




©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Funciones ejecutivas 193

bral se relaciona con cambios en las 4reas prefrontales del cerebro, responsables de
la inhibicién, la conservacién de las representaciones internas y la organizacién tem-
poral de la conducta. El déficit atencional con hiperactividad ha sido interpretado
como una disfuncién ejecutiva, que incluye aspectos tanto cognoscitivos como com-
portamentales. Se propone también que los adolescentes con problemas de conduc-
ta (agresividad, robo, incapacidad de seguir las normas sociales, etc.) presentan un
déficit en las funciones ejecutivas y en la capacidad de inhibicién, el cual es produc-
to de disfunciones frontales (Kim et al., 2001). El dano focal frontal también se aso-
cia con incapacidad de controlar la agresién y es frecuente que los pacientes con
lesiones prefrontales respondan con violencia a la frustracion.

Los defectos en las funciones ejecutivas son frecuentes en caso de demencia, en
particular la demencia fronto-temporal y la demencia de tipo Alzheimer. Mas atn,
se sabe que la disfuncion ejecutiva predice con certeza el deterioro posterior en caso
de demencia (Boyle et al., 2004). Sin embargo, los defectos en las funciones ejecuti-
vas también son propios de una gran diversidad de condiciones patolégicas. Por
ejemplo, es comin que las demencias vasculares se asocien con trastornos ejecuti-
vos, segln la localizacién especifica de los infartos cerebrales. La enfermedad de
Parkinson, la parilisis supranuclear progresiva, la esclerosis miiltiple, el sindrome
de inmunodeficiencia adquirida y la enfermedad de Wilson también se relacionan con
defectos variables en las funciones ejecutivas. Los defectos ejecutivos propios de
estas patologias pueden reflejar la falta de integracién frontal en tareas de control
atencional y control comportamental. Incluso se propone que los defectos cognosci-
tivos detectados en la enfermedad de Parkinson y en otras patologias subcorticales
son secundarios a una disfuncién ejecutiva, como probable resultante de un trastor-
no en los circuitos fronto-estriatales (Dirnberger et al., 2005; Zgaljardic et al., 2003).
Las disfunciones ejecutivas también se han encontrado en casos de traumatismos
craneoencefalicos, trastornos fronterizos de personalidad, abuso de sustancias psi-
coactivas y sindrome de Korsakoff.

A partir del caso de Phineas Gage, se considera que los pacientes con lesiones
prefrontales presentan no sélo cambios cognoscitivos e intelectuales, sino también
variaciones en el estilo de conducta o simplemente en la personalidad. Estas lti-
mas, por ejemplo, son consecuencia de dano en diferentes regiones cerebrales,
sobre todo el polo frontal. Los pacientes tienden a relajarse en términos de compor-
tamiento y a desplegar una conducta lidica y euférica. Hace ya mas de un siglo se
propuso utilizar el término moria para describir esta conducta; moria es una especie
de euforia caustica, asociada con cierta jocosidad. Sin embargo, los cambios en el
estado de animo son frecuentes. El paciente puede aparecer euférico e hipomaniaco
en cierto momento, e indiferente y apatico en otro. Asimismo, la impulsividad en
pacientes con patologias prefrontales resulta de su incapacidad de prever las conse-
cuencias de sus conductas, sus trastornos atencionales, su falta de interés y su desco-
nocimiento de normas sociales. La impulsividad puede observarse en diferentes
ambitos comportamentales. En ocasiones, la impulsividad puede derivar en agresion
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fisica o verbal. Los cambios emocionales por dafio prefrontal se relacionan con la
pérdida de los aspectos mas intelectuales y elaborados del comportamiento emocio-
nal (como la apreciacion artistica, la capacidad de empatia y la comprensién del
humor), al tiempo que hay una exaltacién de las respuestas emocionales mas inme-
diatas y primarias. El comportamiento emocional adquiere cierta puerilidad. Tales
cambios emocionales son mas evidentes en caso de lesiones derechas o de caracter
bilateral, como sucede usualmente en casos de traumatismo craneoencefilico.

No es raro que los pacientes con lesiones prefrontales, comiencen a realizar
actos que van desde lo minimamente inapropiado hasta lo francamente delictivo; es
decir, no tienen respeto por los turnos, no les importan los derechos de los demas,
tienen conductas explosivas y muestran alguna tendencia al robo y en general a las
conductas ilicitas. Para ellos, las normas generales de conducta no tienen importan-
cia. Los controles internos de la conducta se pierden, y los pacientes actian de
manera inmediata ante los estimulos presentes. Su rechazo a las normas sociales
también implica alguna carencia de empatia.

Las respuestas emocionales en pacientes con lesiones en las regiones anterio-
res del cerebro suelen ser intensas pero breves, lo cual hace suponer que hay una
funcién moduladora por parte de las dreas prefrontales. Asi, el paciente pasa con faci-
lidad del llanto a la risa. E1 comportamiento emocional se vuelve muy primario,
carente por lo tanto de una inercia en las respuestas. Este tipo de conducta emocio-
nal es frecuente en nifios y en animales decorticados. La corteza cerebral, y en par-
ticular los 16bulos frontales, parecen jugar un papel decisivo en la modulacién de las
emociones: por una parte, inhibe las respuestas emocionales inmediatas, pero man-
tiene el tono emocional cuando el estimulo emocional ha desaparecido. Algunos
autores sefialan que una funcién bésica de la corteza prefrontal es la capacidad de
inhibir las respuestas inmediatas y diferir el refuerzo. Tal inmediatez en las res-
puestas emocionales es responsable de muchas de las caracteristicas comporta-
mentales en estos pacientes, como es el caso de su inadecuacién social y sexual.

Blumer y Benson (1975) advirtieron que los dos principales estilos de personalidad
tipicos de pacientes con lesiones prefrontales guardan alguna similitud con los cuadros
psicopatolégicos de depresion y psicopatia. Por ello, a las dos principales variantes del
sindrome prefrontal las denominaron seudodepresion y seudopsicopatia. En el primer
caso, el paciente se muestra apatico, retraido, con un nivel de comunicacién verbal noto-
riamente disminuido, sin ningln interés aparente en los eventos externos, diagnds-
ticos que suelen relacionarse con afasia motora extrasilviana, perseveracion, puntajes
disminuidos en pruebas de fluidez verbal, negligencia motora y aplanamiento emocio-
nal. En un cuadro de seudopsicopatia el paciente se muestra euférico, desinhibido,
impulsivo, irrespetuoso, soez e impertinente. Estas dos variantes pueden fluctuar en
un solo paciente, que en un momento puede parecer apatico, ausente, y aparentemen-
te deprimido, y luego mostrarse agitado, impulsivo y agresivo.

El papel de la corteza prefrontal en términos de la cognicién y el pensamiento se
considera importante y en ocasiones provoca controversia. Luria (1966, 1973, 1974)
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relaciond los 16bulos prefrontales con la actividad consciente, y Goldstein (1944) se
refiri6 a una alteracién en el pensamiento abstracto en pacientes con dafo prefron-
tal. Posteriormente, una gran cantidad de estudios se dedicaron al analisis de la eje-
cucién en pacientes con lesiones prefrontales en pruebas estandar de inteligencia.
Algunos de ellos detectaron una disminucién en el CI asociada con patologia pre-
frontal (Drewe, 1974; Malmo, 1948; Petrie, 1952), aunque ha habido resultados
negativos (Reitan, 1964; Stuss, Kaplan y Benson, 1982; Teuber, 1966; Weinstein y
Teuber, 1957). Al parecer, las pruebas corrientes de inteligencia no son lo suficien-
temente sensibles al dafio prefrontal, y las habilidades intelectuales medidas con
pruebas de inteligencia no se alteran necesariamente en caso de patologia prefrontal.

Tampoco existe un acuerdo general sobre los defectos de abstraccién en pacien-
tes prefrontales. Petrie (1952) recurri6 a pruebas de interpretacion de proverbios y
encontré una pérdida significativa en la habilidad de generalizar, y Benton (1968)
sugiri6 que hay una tendencia al pensamiento concreto. Valenstein (1973) aseguré
que el pensamiento abstracto se altera cuando se aplican pruebas como la de
Clasificacion de Tarjeras de Wisconsin. Otros autores proponen que los defectos
aparentes en la abstraccién son en realidad el resultado de otros defectos cognosci-
tivos. Stuss et al., (1982, 1983) relacionan las fallas en la abstraccion con la incapa-
cidad de realizar cambios conceptuales y verbalizar los significados. Stuss y Benson
(1986) consideran que los defectos de abstraccién en estos pacientes son resultado
de varios factores: 1) incapacidad de traducir el conocimiento sobre hechos especi-
ficos en acciones apropiadas; 2) dificultad para cambiar de un concepto a otro; 3) ten-
dencia a responder ante fragmentos de la informacién; 4) defecto para integrar
detalles aislados, y 5) deficiencia en el manejo simultdneo de diferentes fuentes de
informacién. Para Ardila (1984), los defectos de abstraccién en pacientes con lesio-
nes prefrontales son un retorno a formas infantiles de pensamiento.

» VARIANTES DEL SINDROME PREFRONTAL

Las caracteristicas especificas de este sindrome pueden variar de acuerdo con la loca-
lizacién precisa del dafio y su extensién. Las regiones polares, mesiales y orbitales
participan en la regulacién de los estados de activacién, y cuando estan alteradas no se
puede mantener un estado de actividad adecuado porque hay asociaciones difusas y
estados confusionales. El dafio en las regiones posteriores que estan al frente de las
zonas motoras implica la aparicién de estereotipos motores y desorganizacién de las
formas complejas de movimientos (programas motores), pero estos pacientes no mues-
tran trastornos evidentes de conciencia. Las lesiones en el area prefrontal izquierda
causan defectos en el pensamiento verbal (Luria, 1980), mientras que los cambios emo-
cionales son mas notables en lesiones del lado derecho (Ardila, 1984). En general, los
defectos de tipo verbal (afasia extrasilviana motora, pobre generacién verbal, defec-
tos de memoria verbal, etc.) se encuentran mas relacionados con lesiones del hemis-
ferio izquierdo, en tanto que los defectos de tipo no verbal (errores perceptuales,
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pobre generacién no verbal, defectos de memoria no verbal, pobre juicio social y
fallas en el reconocimiento emocional) se han asociado con lesiones del lado derecho.

Los trastornos de perseveracién son caracteristicos de lesiones del hemisferio
izquierdo o bilaterales, mientras que los estados de aparente hipomania e hiperre-
actividad (moria) se deben a lesiones del hemisferio derecho. Estas tltimas, en
especial las polares, se relacionan frecuentemente con cambios de personalidad y
seudopsicopatia (Stuss y Benson, 1986). Segtin Luria (1977), los procesos intelec-
tuales resultan mas afectados por lesiones del hemisferio izquierdo, sean extensas
o bilaterales. La violacién de las normas sociales de conducta se nota mas en caso
de lesiones del hemisferio derecho.

En general, hay tres subtipos principales de sindrome prefrontal:

SINDROME ORBITOFRONTAL

Este sindrome esta asociado con conductas de desinhibicién, impertinencia, irrita-
bilidad, labilidad emocional, falta de tacto, distractibilidad y desinterés por los suce-
sos actuales. El afecto puede presentarse como moria (un tanto excitado) o
witzelsucht (reiteracion verbal de observaciones cdusticas o burlonas), descrito en
principio por Oppenheim (1880). El paciente es incapaz de responder a convencio-
nes sociales, y estd controlado por los estimulos inmediatos. Cummings (1993)
observé imitaciéon automatica de gestos. Curiosamente, las lesiones del circuito
orbitofrontal también pueden relacionarse con trastornos de tipo obsesivo compul-
sivo (Saxena et al., 2001).

Eslinger y Damasio (1985) utilizan el término “sociopatia adquirida” para des-
cribir los trastornos en la regulacién comportamental, y que incluyen tanto la falta
de comprensién como el remordimiento consecuente a conductas inapropiadas. La
corteza orbitofrontal se relaciona sobre todo con el sistema limbico y con las regio-
nes basales del cerebro anterior.

SINDROME FRONTAL MESIAL

El cingulo anterior es el origen del llamado circuito cingulado-subcortical. Goldman-
Rakic y Porrino (1985) detectaron las entradas, desde el drea 24 de Brodmann, a la
regién ventral del niicleo estriado (nicleo caudado ventromedial, putamen ventral,
ntcleo accumbens y tubérculo olfatorio). El dafio en este circuito causa apatia o abu-
lia (una forma grave de apatia). Las lesiones bilaterales graves en el area frontal
media producen mutismo aquinético, es decir, el individuo esta despierto y posee
autoconciencia pero no inicia ningin tipo de conducta (Ross y Stewart, 1981) ni lo
mueve motivacién alguna. El mutismo aquinético en caso de lesiones bilaterales
graves puede resultar en un paciente que presenta pocos movimientos espontine-
0s, puede mostrarse incontinente, y puede hablar utilizando tinicamente monosila-
bos en respuesta a las preguntas que se le formulan. Tampoco reacciona en términos
emocionales, aun con estimulos dolorosos, y se muestra completamente indiferente
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(Damasio y Damasio, 1989). Las patologias subcorticales, como la enfermedad de
Parkinson y la enfermedad de Huntington, pueden causar apatia si el cingulo anterior
estd comprometido (Owen et al., 1992; Antonini ef al., 1995).

SINDROME DORSOLATERAL

Se insiste en que el circuito dorsolateral es fundamental en las funciones ejecutivas
(Cummings, 1993). El defecto més frecuente es la incapacidad de organizar una res-
puesta comportamental ante la presencia de estimulos nuevos o complejos. Los sin-
tomas siguen todo un proceso, e incluyen la capacidad de alternar las conductas,
utilizar estrategias apropiadas y organizar la informacién para adaptarse a los cam-
bios ambientales. Las demencias subcorticales se caracterizan por defectos en las
funciones ejecutivas. Por lo general, los pacientes muestran latencias de respuestas
largas y dificultades en la recuperacién semantica, aunque conservan el reconoci-
miento (Butters ef al., 1986). Varios estudiosos, como Luria (1969), destacan la pre-
sencia de perseveracion, conductas dependientes del estimulo y ecolalia. De haber
lesiones dorsolaterales del hemisferio derecho, hay trastornos de tipo no verbal y
paralingiiistico, y en caso de lesiones dorsolaterales del hemisferio izquierdo, habra
disminucién en la fluidez verbal y afasia extrasilviana (transcortical) motora. Luria
(1980) sefala que un aplanamiento emocional corresponde a lesiones bilaterales;
asimismo, hay dificultades para ordenar la informacién en secuencias. Las regiones
ventrales y dorsales de la corteza prefrontal podrian participar en la habilidad para
tomar decisiones racionales y evitar situaciones de riesgo (Manes et al., 2002).

En resumen, el sindrome prefrontal no es homogéneo, sino que pueden existir
diversas variantes, de acuerdo con las caracteristicas (localizacién, extension, etio-
logia) especificas del dafio. Sin embargo, la distincién de diferentes subtipos segin
su localizacién precisa, es apenas tentativa.

Por tltimo, es necesario sefalar que no todos los procesos ejecutivos se encuen-
tran mediados por la corteza frontal (Andres y Van der Linden, 2002), aunque los
trastornos ejecutivos por patologia frontal son mucho mas graves. Las lesiones en
practicamente todas las dreas del cerebro puede asociarse con defectos ejecutivos
(Hausen et al., 1997).
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Neuropsicologia infantil

La conducta humana adulta es el resultado de un largo, complejo y variable proceso
de maduracién cerebral en el que intervienen tanto factores genéticos como ambien-
tales. Pero los rasgos comportamentales y cognoscitivos de la infancia no son sélo
etapas intermedias de ese proceso de desarrollo, es decir, el cerebro del nifio no es
el de un adulto inmaduro, pues tiene sus propias caracteristicas. Para entender la
relacion entre cerebro y conducta en cada etapa de maduracién es necesario analizar
la ontogenia del sistema nervioso.

» MADURACION CEREBRAL

La formacién del sistema nervioso, ya sea el central o el periférico, ocurre de mane-
ra progresiva durante la gestacién e incluso después del nacimiento, siguiendo una
secuencia precisa de eventos. Este proceso evolutivo se inicia en el embrién con la
divisién celular y llega hasta la adolescencia con el fin del proceso de mielinizacién
axonal (Kolb y Fantie, 1989).

El desarrollo del sistema nervioso se inicia aproximadamente 18 dias después de
la fertilizacién. En el cigoto se diferencian el ectodermo y el endodermo, y en medio
de ambos, el mesodermo. El sistema nervioso central (SNC) se desarrolla a partir de
la placa medular del ectodermo, que en principio forma la placa neural y que poco a
poco se va cerrando para convertirse, hacia el final de la cuarta semana de gestacién,
en el tubo neural, que dara origen tanto al cerebro como a la medula espinal. El desa-
rrollo cerebral prenatal incluye la proliferacién neuronal y la posterior migracién
celular, ademas del desarrollo axonal, dendritico y sinaptico.

La proliferacién neuronal comienza con la multiplicaciéon de los neuroblastos,
células inmaduras no diferenciadas que poco a poco se convierten en neuronas espe-
cializadas con axones y dendritas. El incremento de neuroblastos se produce a gran
velocidad durante la gestacién, a una velocidad de 250 000 por minuto (Rains, 2002).
Una vez que la proliferacién de neuronas alcanza su méaximo nivel, se produce el
fenémeno de la migracion, es decir, las células se mueven a un nuevo destino y
entonces se forman las estructuras del sistema nervioso (tabla 12.1). La migracién
de algunas neuronas puede ocurrir incluso antes de culminar la proliferacién neuro-
nal. La etapa de migracién se acompafa de la produccién de células gliales, que pare-
cen desempenar el papel de guias. Estas células dispuestas de manera radial forman
un camino que ayuda a las neuronas a llegar a su destino final. Al contrario de las neu-
ronas, las células gliales no dejan de multiplicarse incluso después del nacimiento.
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TaBLA 12.1. Embriologia del sistema nervioso (adaptado de Majovski, 1989)

Tiempo de gestacion Desarrollo neuronal

18 dias Creacion de la placa y cresta neurales
24 dias Formacion del tubo neural
28 dias Aparecen tres abultamientos en el tubo neural: prosencéfalo,

mesencéfalo y romboencéfalo; del prosencéfalo emergen
las vesiculas opticas
36 dias El prosencéfalo se divide en dos: el diencéfalo y el telecéfalo.
El romboencéfalo se divide en anterior (protuberancia y cerebelo)
y posterior (bulbo raquideo)

45 dias Del telencéfalo se forman los hemisferios cerebrales

7 semanas Los hemisferios cerebrales crecen y se inicia la formacion
de surcos y circunvoluciones

3 meses Los hemisferios cerebrales estan claramente diferenciados;

se aprecia la cisura de Silvio, y del telencéfalo surgen el rinencéfalo
(bulbo olfativo, hipocampo y sistema limbico), los ganglios
basales y la corteza cerebral. Se inicia la formacion ventricular

Mientras estan en estado migratorio, la mayoria de las neuronas no desarrolla
sus axones y sus dendritas. Este proceso ocurre mas tarde, cuando la célula llega a su
destino final. Es entonces cuando los axones inician su crecimiento en una direccién
determinada, formando las aferencias axénicas, que a su vez estimulan el creci-
miento de las dendritas con sus espinas y arborizaciones. No se sabe con exactitud
cuales son los mecanismos que determinan el desarrollo de este proceso de cone-
xiones especificas entre las diversas neuronas, pero es probable que intervenga una
compleja combinacién de factores genéticos y ambientales. Muchos experimentos
apoyan la existencia de los determinantes genéticos, sobre todo en las etapas tem-
pranas. Por ejemplo, ratones a los que se les han extraido los nervios 6pticos en eta-
pas preliminares del desarrollo embriolégico desarrollan conexiones topograficas
correctas en la corteza cerebral visual. Ademas de los determinantes genéticos en
el desarrollo de las conexiones neuronales, hay una contribucién importante del
medio ambiente, en particular al final de la gestacién y en las etapas posteriores al
nacimiento. Un ejemplo que podria ilustrar este efecto se encuentra en los experi-
mentos de Hubel y Wiesel. Ellos descubrieron que si al ojo de un gato se le niega la
exposicién a la luz, decrece la respuesta eléctrica de las columnas corticales visua-
les contralaterales a este 0jo, —las cuales responden al estimulo—, mientras que se
incrementa la respuesta correspondiente de las columnas corticales visuales del ojo
sano (Hubel et al., 1979). El término plasticidad se emplea para referirse a las modi-
ficaciones en estas conexiones como un proceso de respuesta de adaptacién a los
cambios ambientales que modifican el desarrollo neuronal normal.
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Algunos autores sugieren que en una etapa inicial se generan de manera caéti-
ca miles de conexiones neuronales y s6lo permanecen las que se vuelven funcional-
mente activas. Hay evidencia experimental de que la mayoria de las neuronas
genera mas conexiones de las que mantiene al alcanzar su madurez. Este hallazgo
ha llevado a suponer que hay un proceso de seleccién funcional en el desarrollo ini-
cial de las conexiones neuronales (Rains, 2002).

Las alteraciones en la diferenciacién neuronal pueden dar origen a anormalida-
des en el desarrollo cortical, causantes de retardo ulterior en el desarrollo cognos-
citivo del nino. Las lesiones cerebrales tempranas también pueden alterar el
adecuado desarrollo cerebral. Una vez lesionado el tejido cerebral, no se produce
una proliferacién neuronal extra para compensar la pérdida.

Después del nacimiento el cerebro crece quizd como consecuencia del desa-
rrollo de procesos dendriticos y de mielinizacién de las vias nerviosas. Las células
gliales cubren los axones con una capa de mielina, que esti hecha de proteinas y
lipidos y que hace que la conduccién eléctrica del ax6n sea mas rapida y con un
menor consumo energético. El proceso de mielinizacién se inicia unos tres meses
después de la fecundaciéon y contintia poco a poco en tiempos diferentes del desa-
rrollo del sistema nervioso (Yakolev y Lecours, 1967; Lecours, 1975). En el
momento del nacimiento s6lo unas cuantas areas del cerebro estin completamen-
te mielinizadas, como los centros del tallo cerebral que controlan los reflejos. Una
vez mielinizados sus axones, las neuronas pueden alcanzar su méximo funciona-
miento y presentar una conduccion rapida y eficiente. Los axones de las neuronas
de los hemisferios cerebrales completan su mielinizacién de manera tardia, a pesar
de que el proceso se inicia en un periodo posnatal temprano. Las dreas primarias
motoras y sensoriales de la corteza cerebral inician su proceso de mielinizacién
antes que las dreas de asociacién frontales y parietales, que sélo alcanzan su desa-
rrollo completo hacia los 15 afios. Por su parte, las fibras comisurales, de proyec-
cion y de asociacién completan su mielinizacién en una época mas tardia que las
dreas primarias; se cree que este proceso es paralelo al cognoscitivo en el nifio. La
complejidad de las conexiones nerviosas en la corteza cerebral y su mielinizacién
parecen vincularse al desarrollo de conductas cada vez mas elaboradas (Bjorklund
y Harnishfeger, 1990; Lecourse, 1975). La maduracién de vias nerviosas (sustancia
blanca) de ciertas regiones corticales especificas se relaciona con el desarrollo de
funciones cognoscitivas también especificas. Un ejemplo de ello son la memoria de
trabajo con el 16bulo frontal (Nagy et al., 2004) y las habilidades visoespaciales con
el 16bulo parietal (Klingberg et al., 2002).

El peso del cerebro es otro indice cuantitativo utilizado para medir desarrollo del
sistema nervioso central. El cerebro del recién nacido pesa aproximadamente 350
gramos; al afo de vida ese peso se ha duplicado, y a los dos afios se ha triplicado. El
peso promedio del cerebro de un adulto suele estar entre 1 300 y 1 500 gramos, y
depende de la talla del individuo.
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CONDUCTA MOTORA Y DESARROLLO CEREBRAL

Los movimientos corporales del feto se registran durante la gestacion, e incluso
antes de que se registren respuestas a estimulos sensoriales, lo que sugiere que el
sistema motor se desarrolla primero. Antes del nacimiento, los movimientos del feto
son masivos. La mayoria de las respuestas motoras del neonato son reflejas y tienen
sus correlatos cerebrales en estructuras subcorticales. Poco a poco se presentan
respuestas motoras mas elaboradas, como resultado de la integracién de estas res-
puestas reflejas a las demandas del medio ambiente (Kolb y Fantie, 1997).

Existe una secuencia establecida en los movimientos, comiin a la mayoria de los
nifios, aunque en ocasiones varia entre diferentes individuos (Spreen et al., 1995).
Esta secuencia en el desarrollo motor estaria determinada genéticamente. Después
del nacimiento, el nifio puede levantar la cabeza y mantenerla erguida, y flexionar las
articulaciones de los brazos y las piernas; a partir de entonces, se inicia el desarro-
llo de la conducta motora y el nifio muestra un nimero mayor de movimientos volun-
tarios, mejor capacidad de locomocién y mayor habilidad para manipular objetos del
medio ambiente. Asi, por ejemplo, a los tres meses dirige la mano hacia los objetos
y los agarra, y entre los ocho y los once meses desarrolla el agarre con pinza y es
capaz de coger los objetos utilizando de manera independiente el dedo indice y el
pulgar. El desarrollo integrado de los sistemas motores piramidales y extrapirami-
dales y de sus conexiones corticales explica la presencia progresiva de una conduc-
ta motora cada vez mas compleja. Por lo comtin, el desarrollo motor es paralelo al
desarrollo del lenguaje. El cuadro 12.2 muestra el desarrollo de las conductas moto-
ras y lingiiisticas y su relacion con el grado de mielinizacién cerebral.

Cuabro 12.2. Resumen del desarrollo del lenguaje y la motricidad en el nifio (Adaptado de Kolb y
Fantie, 1989; Yakolev y Lecours, 1967)

Funcion motora Lenguaje Peso  Mielinizacion
(gramos)
Recién nacido Reflejos: succion, busqueda, Llanto 350 Raices motoras +++
chupeteo, agarre Raices sensitivas ++
y Moro Lemnisco medio ++
Pedunculo cerebeloso
superior ++

Tracto 6ptico ++

6 semanas Extiende y voltea la cabeza Se sonrie 410 Radiacion optica +/-
cuando esta boca abajo. Tracto 6ptico ++
Mira a la cara de la mama. Radiacion optica +
Sigue objetos con la mirada Pedunculo cerebral
medio +/-

Tracto piramidal +
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3 meses

6 meses

9 meses

12 meses

24 meses

36 meses

5 anos

Adulto

Control voluntario del agarre
se sonrie y chupeteo; sostie-
ne la cabeza, busca objetos
presentados en su campo
visual Responde al sonido. Se
mira las manos

Agarra objetos con las dos
manos. Se voltea solo; se
sienta por periodos cortos

Se sienta solo; agarre con
pinza y gateo

Suelta los objetos, camina de
la mano. Reflejo plantar fle-
xor en 50% de los ninos

Sube y baja escaleras con
dos pies y por escalon. De
pie, recoge objetos del suelo.
Voltea la manija de una puer-
ta. Se viste parcialmente.
Reflejo flexor 100%"

Sube escaleras con un pie por
escalon. Monta en triciclo.

Se viste completamente solo.
No se amarra aun los zapatos
ni se abotona la ropa

Salta. Se amarra los cordones
de los zapatos y se abotona
la ropa; copia un triangulo

Desarrollo motor completo

Balbuceo

515

Se rie y demuestra 660

placer. Se rie ante
el espejo.
Balbuceo

Dice adios con la
mano. produce:
"dada", "baba"
Imita sonidos

2 a 4 palabras
Produce varios
sustantivos. Da
un beso cuando
se le pide

Frases de dos
palabras; utiliza
"yo","ta" y "mi".
Juegos sencillos;
senalade 4 a5

partes del cuerpo

Utiliza preguntas
Aprende cancio-
nes. Copia un
circulo. Juega
con otros ninos

Dice su edad.
Denomina colores
y repite cuatro
digitos

Desarrollo del
lenguaje completo

750

925

1065

1140

1240

1400

Raices sensitivas +++
Radiacion y tracto
Optico+++

Tracto piramidal ++
Cingulo +

Tracto fronto-pontico +
Pedunculo cerebral
medio +

Cuerpo calloso +/-
Formacion reticular +/-

Lemnisco medial +++
Pedunculo cerebral
superior+++

Cuerpo calloso +
Formacion reticular +
Pedunculo cerebral
medio ++

Tracto piramidal ++
Areas de asociacion +/-
Radiacion acustica +

Cingulo +++

Fornix ++

Lo demas, igual que
a los 6 meses

Lemnisco medio +++
Tracto piramidal +++
Tracto frontopontico
+++

Fornix +++

Cuerpo calloso +
Areas de asociacion +/-
Radiacion acustica ++

Radiacion acustica +++
Cuerpo calloso ++
Areas de asociacion +
Radiaciones

Talamicas
inespecificas ++

Pedunculos cerebelo-
sos medios+++

Radiaciones

talamicas
inespecificas +++
Formacion reticular ++
Cuerpo calloso +++
Areas de asociacion ++

Areas de
asociacion +++
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DESARROLLO DEL LENGUAJE

El desarrollo del lenguaje resulta de una interaccion entre el desarrollo neural nor-
mal y la adecuada estimulacién ambiental. Es evidente que si €l nifio no esté expues-
to al lenguaje, no lo adquiere. También hay evidencia del factor biolégico en el
desarrollo del lenguaje. Asi, por ejemplo, parece existir un factor biolégico prede-
terminante de la secuencia en la que se desarrolla el lenguaje, lo que explicaria las
semejanzas entre los nifios de diferentes culturas y diferentes sistemas lingiiisticos.

La iniciacién del lenguaje se produce de manera gradual, entre los dos y tres
afos de vida, aunque al afio ya se elaboren algunas palabras y haya cierto nivel de
comprensién verbal. Sin embargo, se estima que entre los dos y los tres afios se
adquiere cerca de 50% del lenguaje que se poseerd durante la adultez. Como ya se
menciond, hay un desarrollo paralelo del lenguaje y el comportamiento motor. Sin
embargo, para Lenenberg (1967) uno y otro son independientes, pues el desarrollo
motor de la lengua y los labios se alcanza mucho antes que el control motor de los
dedos y de la mano. Cuando el nifio es capaz de pronunciar unas cuantas palabras,
existe un desarrollo motor suficiente para producir otras mas; sin embargo, el pro-
ceso de adquisicién del vocabulario es lento y dificil. A pesar de que la estimulacién
ambiental es importante para el desarrollo adecuado del lenguaje, la adquisicién de
éste parece ser resultado de un proceso de maduraciéon cerebral. El control de los
movimientos finos y el desarrollo de habilidades simbélicas son indispensables para
un adecuado desarrollo del lenguaje.

La etapa preverbal del nifio se extiende desde el nacimiento hasta el inicio del
lenguaje. Durante los primeros tres meses s6lo produce llanto como una forma de
expresar desagrado. Del segundo al tercer mes se presenta la etapa de balbuceo,
caracterizada por la aparicién de sonidos que el nifo repite y practica espontanea-
mente. Esta etapa se relaciona con la activacién de estructuras subcorticales
(Lecours, 1975), pues a los dos meses de edad todavia no se han establecido las
conexiones cortico-subcorticales que llevan la informacién sensorial a la corteza
cerebral; por otro lado, la respuesta verbal imitativa que se observa entre los cuatro
y los siete meses parece reflejar la activacion de las conexiones corticales del siste-
ma auditivo (Spreen et al., 1995).

Al cabo de un afio, el nifio comienza a producir sonidos de manera secuencial. En
este tiempo se inicia la verdadera etapa verbal. Entre los 12 y los 24 meses se pro-
ducen las primeras palabras, que en general se refieren a nombres de objetos. La
estructura de frase comienza a desarrollarse entre los 18 y los 36 meses. A partir de
entonces el lenguaje se desarrolla con rapidez y en poco tiempo se convierte en la
herramienta de comunicacién mas eficiente.

Como sucede con los correlatos neuronales de cualquier conducta compleja, no
se sabe cémo ocurre este vinculo en relacién con el lenguaje. Al parecer, la adquisi-
cién del lenguaje se asocia con la madurez cerebral de los I6bulos frontales y tem-
porales (Kolb y Fantie, 1997). Quiza el cambio cortical més importante, que ocurre
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entre la edad de uno o dos afios —época de iniciacién del lenguaje— y los 12 afios
—cuando se logra la adquisiciéon completa del repertorio lingiiistico (fonologia, 1éxi-
co, graméitica)—, se refiere a la interconexién entre las neuronas de las dreas de aso-
ciacion de la corteza cerebral (Lenneberg, 1967). Ademas, en este periodo se reduce
el nimero de sinapsis y aumenta la complejidad de las arborizaciones dendriticas
que constituyen otros signos de maduracién cerebral (Kolb y Fantie, 1989). Las dife-
rencias en la velocidad con que los nifos adquieren el lenguaje tendrian relacién con
la velocidad de maduracién, es decir, la estimulacién ambiental podria ser un factor clave.

El empleo de algunas pruebas de lenguaje permite conocer los cambios progre-
sivos en las habilidades lingiiisticas. El cuadro 12.3 muestra la evolucién del voca-
bulario en nifos entre los cinco y los 12 afios de edad, adoptando como criterio los
puntajes obtenidos en la Prueba de Denominacién de Boston, y el cuadro 12.4 sena-
la los cambios en la comprension del lenguaje, utilizando para ello la Prueba de las
Fichas. La capacidad de hallar palabras y utilizar la semantica también se incremen-
ta notoriamente antes de la adolescencia, como se ilustra en el cuadro 12.5.

Cuabro 12.3. Normas evolutivas en la Prueba de Denominacion de Boston obtenidas en un grupo
de 233 nifnos, segun la edad, el sexo y el nivel socioeconémico. Las desviaciones estandar se sefa-
lan entre paréntesis (Adaptado de Ardila y Rosselli, 1994)

Nivel Sexo Edad (en ainos)
Socioeconémico
5a6 7a8 9a10 11a12
Alto Nifios 35.6 (7.0) 41.7 (3.9) 46.5 (5.5) 50.5 (3.3)
Nifias 33.4(6.8) 37.8 (5.6) 44.6 (5.7) 48.5 (3.5)
Bajo Nifios 31.0 (4.0) 37.7 (6.1) 45.2 (5.1) 48.6 (3.3)
Nifas 29.8 (5.0) 33.2(5.2) 40.5 (5.6) 47.5 (4.8)
Promedio Nifnos 33.3(5.5) 39.7 (5.0) 46.9 (5.3) 50.0 (3.3)
Nifias 31.6 (5.9) 35.5 (5.4) 42.6 (5.7) 48.8 (4.2)

Cuabro 12.4. Normas evolutivas en la Prueba de las Fichas (version reducida), segun la edad, el
sexo y el nivel socioecondémico. Las desviaciones estandar se presentan entre paréntesis (Adaptado
de Ardila y Rosselli, 1994)

Nivel Ssexo Edad (en aios)
Socioeconomico
5a6 7a8 9a10 1M1a12
Alto Nifos 32.9 (4.7) 33.5 (1.6) 34.7 (1.4) 34.8(1.2)
Nifas 34.0 (2.3) 34.4 (1.5) 35.2 (1.0) 35.0(1.3)
Bajo Nifnos 31.2 (7.8) 33.0(2.2) 35.1(1.9) 35.2(0.7)
Nifas 30.1 (1.8) 33.0 (2.0) 34.9 (0.6) 35.2 (0.6)
Promedio Nifios 32.3(6.3) 33.3(1.9) 34.9 (1.7) 35.0 (1.0)
Nifas 32.1(2.1) 33.7 (1.8) 35.1(1.2) 35.1 (1.0)
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Cuabro 12. 5. Normas evolutivas en la Prueba de Fluidez Verbal (dos categorias semanticas [ani-
males vy frutas] y cuatro fonologicas [F,A,S,M]) seguin la edad y el nivel socioeconémico. Las desvia-
ciones estandar se sefalan entre paréntesis (Adaptado de Ardila y Rosselli, 1994)

Nivel sexo Edad (en anos)
Socioeconémico
5a6 7a8 9a10 1Ma1i2
Alto Semantica 17.2 (5.5) 21.5 (5.0) 27.9 (4.8) 30.8 (6.9)
Fonologica 14.0 (7.5) 22.6 (6.6) 30.3 (10.1) 32.7 (10.2)
Bajo Semantica 16.5 (4.0) 20.1 (3.6) 23.1 (4.7) 29.7 (6.3)
Fonoldgica 11.2 (5.5) 19.3 (7.2) 24.9 (7.9) 25.5(5.3)
Promedio Semantica 16.9 (4.8) 20.8 (4.3) 25.5 (4.8) 30.3 (6.6)
Fonologica 13.1 (6.5) 21.0 (6.9) 27.6 (9.0) 29.1 (7.8)

El desarrollo del lenguaje en el nifio también se relaciona con el grado de late-
ralizacién de las funciones del lenguaje en el hemisferio izquierdo. Es decir, mien-
tras mas complejo sea el lenguaje, mayor serd la participaciéon del hemisferio
izquierdo en procesos lingiiisticos y mayor la del hemisferio derecho en aspectos
paralingiiisticos. En general, se cree en la mayoria de los diestros, e incluso de los
zurdos, el lenguaje esta controlado por el hemisferio izquierdo tanto en nifios como
en adultos (Word et al., 2004). Esta lateralizacion del lenguaje es un proceso dindmi-
co que se incrementa entre los cinco y los 29 anos, presenta una meseta entre los 20
y los 25, y tiende a decrecer entre los 25 y los 70.

Esta lateralizacion parece estar bioldgicamente determinada, en parte al menos
(Anneken et al., 2004), pues existen asimetrias estructurales (por ejemplo, el tama-
no mayor del planum temporale del hemisferio izquierdo) desde antes del naci-
miento. Las lesiones en el hemisferio izquierdo en adultos y adolescentes producen
alteraciones permanentes en el lenguaje, lo cual no sucede cuando el dafio ocurre
en etapa prenatal o en la infancia (Lidzba y Krageloh-Mann, 2005). Se supone,
entonces, que en una etapa inicial del desarrollo del lenguaje ambos hemisferios
tienen una participacién lingiiistica activa, la cual desaparece en algiin momento
antes de la adolescencia, cuando el hemisferio izquierdo asume el control del len-
guaje (Rains, 2002). Mediante técnicas de imaginologia cerebral, algunos estudios
recientes ratifican el vinculo entre un lenguaje mas desarrollado y la mayor partici-
pacién del hemisferio izquierdo (Wilke et al., 2005). Bernal y Altman (2003) utiliza-
ron técnicas de resonancia magnética funcional y se encontraron con que los nifios
con un retraso significativo en la adquisicién del lenguaje, pero con inteligencia nor-
mal, presentaban una mayor activacién del hemisferio derecho en tareas de audi-
cién lingiiisticas, comparados con ninos de la misma edad que presentaban un
desarrollo normal del lenguaje. Estos tltimos presentaron el patrén esperado de
una activacién predominante en el hemisferio izquierdo.
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El desarrollo del lenguaje no es un proceso aislado; se encuentra ligado al pro-
greso fisico, psicolégico y sociolégico del nifio. De haber interrupciones o distorsio-
nes en este proceso, se tendrian repercusiones importantes en la maduracién
intelectual y psicolégica. La ausencia de lenguaje antes de los tres afios es de mal
pronéstico para el desarrollo integral. Un lenguaje comprensible por extrafos a la
edad de cuatro anos descarta practicamente problemas lingiiisticos importantes. Sin
embargo, a los tres anos atin son normales ciertos defectos de fluidez y de articula-
cion. El nifio completa su repertorio fonolégico hacia los cuatro afios de edad cuan-
do produce los sonidos méis complejos en su lengua.

DESARROLLO DE LAS FUNCIONES EJECUTIVAS

Estas se refieren a una serie de funciones cognoscitivas que ayudan a mantener un
plan coherente y consistente de conducta para el logro de metas especificas. Entre
estas funciones se incluyen la habilidad para planear y organizar informacion, la fle-
xibilidad de pensamiento y la capacidad de controlar impulsos (Lezak, 2004). Por
esta razon, el control del comportamiento propio es una de las principales funciones
ejecutivas. De acuerdo con Anderson et al., (2005), las funciones ejecutivas se pueden
clasificar en tres categorias: el control atencional (atencién selectiva y mantenida); la
flexibilidad cognoscitiva (memoria de trabajo, cambios en la atencién, autocontrol y
transferencia conceptual), y el establecimiento de metas (iniciacién, planeacion, solu-
cién de problemas y estrategias comportamentales).

Las funciones ejecutivas comienzan a desarrollarse en la infancia, cuando el nifio
puede controlar su conducta usando informacién previa, y se consolidan con la edad.
Poco a poco, desarrolla una mayor capacidad para resolver problemas complejos y
para utilizar estrategias metacognoscitivas. Este proceso de maduracién coincide
con la aparicién gradual de conexiones neuronales en los lébulos frontales
(Anderson, 2001; Nagy et al., 2004; Powell y Voeller, 2004; Bell y Fox, 1992).

Se ha demostrado que hay periodos en el desarrollo humano en los que aparece
un desarrollo mis marcado de la corteza prefrontal (Klingberg et al., 1999), con
mayor mielinizacién y con el consecuente incremento de la sustancia blanca. El pri-
mero de estos periodos se observa entre el nacimiento y los dos afios de edad, el
segundo entre los siete y los nueve, y el dltimo al final de la adolescencia, entre los
16 y los 19 afios (Anderson ef al., 2005). La relacién entre las funciones ejecutivas y
los 16bulos frontales ha sido corroborada también por estudios en poblaciones infan-
tiles con dafo cerebral. Asi, por ejemplo, los nifios con lesiones frontales tienen difi-
cultades para solucionar problemas, ademdas de que disminuye su flexibilidad
cognoscitiva (Jacobs y Anderson, 2002). Se sabe, asimismo, que en estos nifos se
reduce la capacidad para planear, asi como el control de sus impulsos (Hernandez et
al., 2002). Esta claro, sin embargo, que los l6bulos frontales dependen en gran parte
de las aferencia de otras regiones del cerebro y que, por lo tanto, su maduracién no
se da al margen de otras reas del cerebro; ello podria demostrar la integracién de la
corteza cerebral durante su desarrollo. Mas atin, se sugiere que el desarrollo de las
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funciones ejecutivas podria depender en gran parte del desarrollo gradual del len-
guaje, de la rapidez en el procesamiento de la informacién y de la capacidad de aten-
cién y de memoria (Anderson et al., 2005).

» LA ESPECIALIZACION HEMISFERICA EN EL NINO

En el momento del nacimiento, el cerebro humano no ha asumido las funciones para
las cuales esta disefiado: las va adquiriendo en forma paralela con la maduracién
cerebral. Se considera que la asimetria cerebral es un indicador de esa maduracion.
Se ha propuesto la equipontencialidad funcional de los dos hemisferios en el nifio
pequeiio, y luego el desarrollo progresivo de la especializacién hemisférica con la
edad. Es decir, en el nifio, los dos hemisferios tendrian el potencial para desarrollar
el lenguaje, pero a medida que avanza su desarrollo la representacion lingiiistica se
carga al hemisferio izquierdo (Hiscock, 1988). De acuerdo con Lenenberg (1967), la
asimetria hemisférica se desarrolla junto con la adquisicién del lenguaje. Otros auto-
res sugieren que la asimetria hemisférica estd presente desde el nacimiento y per-
manece asi durante el desarrollo (Kinsbourne, 1997).

Se sabe que hay cierta asimetria cerebral en registros eléctricos de nifios de s6lo
unas semanas de nacidos. En estos nifios, la amplitud de los potenciales evocados
auditivos ante estimulos verbales registrados en el hemisferio izquierdo es mayor
que la registrada en el hemisferio derecho; lo contrario se observa con los potencia-
les evocados auditivos desencadenados por notas musicales. Estas diferencias dis-
minuyen con la edad (Molfese y Betz, 1988).

Se han encontrado, ademas, ciertos precursores motores de la lateralizacién
hemisférica en etapas tempranas de la vida. Asi, los recién nacidos que son hijos de
padres diestros giran con mayor frecuencia la cabeza hacia la derecha que hacia la
izquierda (Kinsbourne, 1989; 1997). Desde los 18 meses se puede observar una ten-
dencia a la preferencia manual en nifos que van a ser diestros; este comportamien-
to no se observa con tanta claridad en ninos que van a ser zurdos. La consistencia
en la preferencia manual solamente se logra, sin embargo, hacia los cuatro afos, y
persiste durante toda la infancia a menos que existan presiones culturales que obli-
guen al nino a utilizar la mano no preferida.

A pesar de que los procesos fonolégicos parecen lateralizarse a edad temprana,
la lateralizacion de otras funciones lingiiisticas ocurre mas tarde (Moscovitch, 1977).
La lateralizacién del lenguaje receptivo, por ejemplo, esté claramente definida en el
hemisferio izquierdo a los ocho afios (Balsamo et al., 2002), y los procesos de lectu-
ra se encuentran lateralizados hacia los diez anos (Gaillard ef al., 2001).

En los ninos se han empleados los mismos métodos que en los adultos para
determinar la asimetria cerebral. Las técnicas de presentacién taquistoscépica, audi-
cién dicética y reconocimiento tactil, asi como las técnicas de neuroimagen, han ser-
vido para determinar la presencia de asimetria cerebral en nifios en relaciéon con
estimulos visuales, auditivos y tactiles.
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ESTIMULOS VISUALES

El método de presentacion taquistoscopica (véase capitulo 3: Asimetria cerebral) ha
permitido determinar las diferencias hemisféricas en el analisis de estimulos visua-
les verbales y no verbales.

Asi, mediante la utilizacién de caras como estimulo visual, se observa que su
reconocimiento es superior en el campo visual izquierdo en nifios a la edad de siete
anos (Marcel y Rajan, 1975; Chiang et al., 2000). La lateralizacién del procesamien-
to visual de rostros en el hemisferio derecho parece establecerse desde los cinco
anos (Young y Ellis, 1976). La magnitud de esta asimetria, sin embargo, no parece
modificarse mucho en edades superiores, pero se encuentra ausente cuando el nifo,
antes de los cinco afios, tiene que parear rostros de acuerdo con su expresién emo-
cional (Saxby y Bryden, 1985).

En nifios de cinco a 12 afios se advierte asimetria en el reconocimiento de pun-
tos, pero hay un nimero menor de errores cuando los estimulos se presentan en el
campo visual izquierdo (Hiscock, 1988), lo cual sugiere que el hemisferio derecho
tiene superioridad sobre el izquierdo en el andlisis de este tipo de tareas. Una asi-
metria inversa se produce cuando la tarea consiste en denominar dibujos lineales
(Young y Bion, 1981). Algunos autores recurrieron al método de presentacion taquis-
toscopica y fracasaron en su intento de encontrar asimetrias en nifos preescolares
menores de cuatro afios (Hiscock, 1988). Hatta (1991) demostré que los nifos de esta
edad ya demuestran una ventaja del campo visual derecho para el reconocimiento de
ntmeros, y del campo visual izquierdo para el reconocimiento de formas. Esta asi-
metria no presenta modificaciones notables de los cuatro a los seis afos.

Desde luego, no se pueden utilizar técnicas taquistoscépicas con estimulos ver-
bales en nifios que no han aprendido a leer. Quienes tienen entre seis y nueve anos
muestran, como los adultos, una ventaja en el campo visual derecho (hemisferio
izquierdo) cuando se les presentan estimulos verbales. Esta asimetria no parece
acentuarse con la edad (Hiscock, 1988). Més atin, la ventaja del campo visual dere-
cho (hemisferio izquierdo) no es absoluta, sino que depende de otras variables, como
la naturaleza del estimulo. Asi, por ejemplo, en el adulto el campo visual derecho esté
mas capacitado para comprender verbos que para comprender sustantivos, y entre
estos tltimos predomina el uso de los concretos e imaginables (Nieto ef al., 1999).

ESTIMULOS AUDITIVOS

El uso de la técnica de audicién dicética por Kimura para el estudio de la asimetria
cerebral de estimulos auditivos permitié mostrar la superioridad del oido derecho en
la discriminacién de estimulos auditivos verbales, a partir de los dos afios y medio
(Kraft, 1984). La gran mayoria de los estudios encontré un grado equivalente de asi-
metria auditiva entre nifios de diversas edades (Bryden y Allard, 1981). Otros estu-
dios, sin embargo, sefnalan que la ventaja del oido derecho es mis comtin o més
pronunciada con la edad (Larsen, 1984). Sin embargo, casi todos los estudios sobre
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audicion dicética en nifios son transversales y no longitudinales. Los estudios longi-
tudinales hasta ahora realizados no confirman la presencia de un cambio correlativo a
la edad en la asimetria auditiva observada en la audicién dicética (Kinsbourne, 1997).

Saxby y Bryden (1984) descubrieron que la asimetria en la audicién dicética
varia segtn la calidad del estimulo. Las tareas de tipo emocional (reconocimiento de
tonos emocionales en la voz) generan una ventaja del oido izquierdo, mientras que
las tareas verbales (contenido semantico de la frase) generan una ventaja del oido
derecho. Esta asimetria aparece de manera constante en nifios entre los cinco y los
14 anos. Mas atn, las lesiones tempranas del hemisferio izquierdo alteran la venta-
ja del oido derecho (hemisferio izquierdo) para estimulos verbales (Korkman et al.,
2004). Dennis y Hopyan (2001) encontraron que los nifios con lobectomias tempo-
rales del hemisferio derecho tienen mas dificultades para discriminar melodias que
los nifios con lobectomias en el hemisferio contrario.

ESTIMULOS TACTILES

En contraste con las técnicas utilizadas en la modalidad visual y auditiva, las emplea-
das en la modalidad téctil analizan sobre todo informacién no verbal. En los adultos,
la mano izquierda parece ser mas precisa que la mano derecha en ciertas formas de
reconocimiento tictil. Este patron parece desarrollarse con ciertas diferencias en
nifios y ninas (Hiscock, 1988).

Los resultados logrados en el estudio de reconocimiento de letras Braille son
contradictorios. Algunos autores encuentran una superioridad de la mano derecha
en los nifios mas pequenos, y de la mano izquierda en los nifios mayores. La supe-
rioridad de la mano izquierda sélo parece observarse, sin embargo, en nifios mayo-
res de 11 anos (Hiscock, 1988).

Rose (1984) descubrié que la mano izquierda es mejor para el reconocimiento
tactil en ninos de dos a cinco afios, sin que hubiese diferencias entre nifos y nifas.
Mediante técnicas de reconocimiento dihdptico (reconocer dos objetos colocados
simultineamente en ambas manos), Witelson (1976) demostré la superioridad de la
mano izquierda para el reconocimiento de formas en nifnos de seis a 13 afios. En las
nifias, esta asimetria aparecié mas tarde que en los nifios. Gibson y Bryden (1983)
encontraron una asimetria mas evidente en niflos que en ninas. Sin embargo, las
diferencias sexuales en el reconocimiento tictil no han sido, suficientemente con-
sistentes en los diferentes estudios.

CONCLUSION

Los estudios sobre audicién dicética en nifios sugieren una ventaja del oido dere-
cho para informacién verbal a partir de los dos afios. Se ha podido determinar que
en edades posteriores hay asimetria visual. A partir de los cinco afios el niflo mues-
tra una superioridad en el reconocimiento de rostros en el campo visual izquierdo,
y desde los siete comienza a observarse una ventaja del campo visual derecho para
el reconocimiento de palabras. En la modalidad tactil se encuentra una asimetria que
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favorece el lado izquierdo del cuerpo. Contra lo que se pensé en principio, estas asi-
metrias no se incrementan con la edad y son constantes con el paso del tiempo. Sin
embargo, la participacion diferencial de los dos hemisferios en distintos procesos
cognoscitivos puede variar cualitativamente en diferentes etapas del desarrollo. La
presencia de asimetria cerebral en nifos ha sido corroborada en fechas recientes
mediante técnicas de neuroimagen.

P SECUELAS COGNOSCITIVAS DE LESIONES FOCALES

Otro método utilizado para estudiar la ontogenia de la asimetria cerebral es el anali-
sis de las alteraciones en las funciones cognoscitivas en ninos con lesiones cerebra-
les unilaterales. Se han utilizado tres poblaciones de ninos: 1) los que presentan
lesiones focales, adquiridas antes y después de haber desarrollado lenguaje; 2) aque-
llos a los cuales se les ha practicado una hemisferectomia, 3) los que padecen hemi-
plejia y aquellos a los cuales se les ha practicado una hemisferectomia.

Al igual que en los adultos, en los nifos es frecuente encontrar afasia por lesio-
nes del hemisferio izquierdo. Se estima que aproximadamente 70% de los que pre-
sentan lesiones del hemisferio izquierdo padecen afasia, mientras que ésta se
observa en 7 a 20% de los nifios con lesiones del hemisferio derecho (Woods y
Teuber 1978). Aquéllos con lesiones unilaterales del hemisferio izquierdo presen-
tan, una recuperacion inferior (Kinsbourne, 1989). Por lo general, la afasia infantil
tiene las caracteristicas de una afasia motora o global, y a menudo se asocia con un
cuadro de mutismo inicial (Woods, 1985a). Las alteraciones en la lectura, la memo-
ria auditiva y el deletreo aparecen con més frecuencia en nifios con lesiones unila-
terales izquierdas (Aram y Whitaker, 1988).

Aram et al., (1985) encontraron reducciones equivalentes en el coeficiente inte-
lectual de ninos con lesiones en cualquiera de los hemisferios cerebrales. En los
nifos con dafio en el hemisferio derecho se redujeron la comprensioén y la produc-
cion de léxico, mientras que en los que presentaban dano en el hemisferio izquierdo
disminuy6 la produccién sintdctica. La reduccién en la fluidez verbal fue evidente en
ambos grupos.

Algunos estudios longitudinales han analizado las secuelas que, con el correr de
los afios, pueden producir las lesiones cerebrales tempranas en las funciones lingiiis-
ticas y en su lateralizacién. Chilosi et al., (2005) encontraron que los nifios con dafio en
el hemisferio izquierdo presentaban un retraso significativo en la adquisicién del len-
guaje (gramatica y 1éxico), y un cambio en su lateralizacién del hemisferio izquierdo al
hemisferio derecho. Pataraia ef al., (2004) descubrieron también reorganizaciones
interhemisféricas del lenguaje como resultantes de lesiones del hemisferio izquierdo.
Liegeois et al., (2004) concluyeron que esta reorganizacién inter-hemisférica puede
variar, dependiendo del drea cerebral lesionada; asi, las lesiones en el drea de Broca
producen una reorganizacién intrahemisférica, mientras que las lesiones por fuera de
la region perisilviana se asocian con una reorganizacion interhemisférica.
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La ausencia de hemi-inatencién (negligencia hemiespacial) en nifios con lesio-
nes cerebrales es una constante; sélo algunos autores describieron formas transi-
torias de hemi-inatencién (Aram y Whitaker, 1988). La ausencia de hemi-inatencién
en nifos se entiende como una falta de desarrollo de la dominancia del hemisfe-
rio derecho para procesos atencionales. Sin embargo, se ha demostrado la latera-
lizacién de funciones espaciales en nifios de dos a tres afos. Stiles-Davis et al.,
(1985) advirtieron que los nifios con lesiones del hemisferio derecho tenian
mayores problemas en tareas construccionales que los nifios con lesiones del
hemisferio contrario.

La rapidez con que se recuperan los ninos que padecen afasia muestra la capaci-
dad de los hemisferios cerebrales para compensar el déficit lingiiistico. Si el trastor-
no afisico ocurre a temprana edad, la recuperacién es mas rapida. Sin embargo,
quienes se recuperan todavia mas pronto son aquellos nifos que muestran un cua-
dro de mutismo. Cuando hay componentes de afasia sensorial (defectos de com-
prensién y jerga) el periodo de recuperacién es mas prolongado. El factor edad no
acttia de manera aislada en el pronéstico de la afasia, sino que interactiia con otros,
como la etiologia y el tamano de la lesién (Woods, 1985a). Por algtin tiempo se cre-
y6 que las afasias infantiles podian sanar por completo, pero este supuesto ha sido
seriamente cuestionado (Aram y Whitaker, 1988). La falta de estudios de segui-
miento hasta la edad adulta no permite determinar con exactitud cémo evolucionan
los déficit cognoscitivos secundarios a lesiones en la infancia.

Al estudiarse las alteraciones cognoscitivas en nifios que han sufrido hemisfe-
rectomias para el tratamiento quirtirgico a la epilepsia se ha podido entender mejor
la capacidad funcional de cada uno de los hemisferios cerebrales. Dos son los resul-
tados mas importantes derivados de estos estudios: 1) las alteraciones del lenguaje
oral y escrito son mas graves en nifios con hemisferectomias del hemisferio izquier-
do que en ninos con hemisferectomias del hemisferio derecho (Vargha-Khadem et
al., 1991; Patterson ef al., 1989); 2) los nifios con hemisferectomias del hemisferio
izquierdo y un hemisferio derecho sano presentan un lenguaje relativamente nor-
mal, con defectos lingiiisticos sutiles (Vanlancker-Sidtis, 2004; Curtiss y Schaeffer,
2005) y con disminucién de las habilidades visoespaciales (Vargha-Khadem y
Mishkin, 1997). Es decir, las habilidades espaciales y visoconstruccionales son mas
susceptibles al dafio cerebral temprano que las habilidades lingiiisticas, indepen-
dientemente de si la lesién se ubica en el hemisferio derecho o en el izquierdo
(Mariotti et al., 1998; Stiles y Nass, 1991).

Algunos estudios con nifios que presentan hemiplejias secundarias a una lesién
tienen resultados muy semejantes a los que se encuentran en nifios hemisferecto-
mizados, apoyando la dominancia del hemisferio izquierdo para el lenguaje. Por
ejemplo, Kiessling ef al., (1983) detectaron que los nifios con hemiplejia derecha
(lesién del hemisferio izquierdo) tenian un desempeno inferior a los que presenta-
ban hemiplejia izquierda (Iesién derecha) en tareas sinticticas. Otros autores, sin
embargo, no encuentran mayores diferencias en las habilidades lingiiisticas de ninos
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con hemisferectomias derechas o izquierdas (De Bode y Curtiss, 2000), ni con lesio-
nes izquierdas y derechas (Ichiba y Takigana 1992), y aceptan el concepto de equipo-
tencialidad de los hemisferios cerebrales para el lenguaje (Curtiss y Schaeffer, 2005).

En resumen, las lesiones unilaterales producen alteraciones neuropsicolégicas
diferentes, independientemente de que la lesién comprometa el hemisferio derecho
o el izquierdo. Tratese de nifios o de adultos, las lesiones del hemisferio izquierdo
producen afasia y alteraciones en la comprensién y produccién sintictica del len-
guaje, asi como una reduccién en la memoria verbal. Las lesiones del hemisferio
derecho pueden alterar algunos parametros del lenguaje, como la comprensién lexi-
cal y la fluidez verbal. El déficit espacial aparece con mayor frecuencia en nifios con
lesiones del hemisferio derecho. Sin embargo, en nifios con hemisferectomias dere-
chas o izquierdas se observa una tendencia a desarrollar el lenguaje a costa de fun-
ciones espaciales. La hipé6tesis de la equipotencialidad completa de los dos
hemisferios cerebrales y el supuesto de que existe una representacion bilateral del
lenguaje durante la infancia no estdn aceptadas por la literatura reciente.

» CARACTERISTICAS COGNOSCITIVAS ASOCIADAS CON DISFUNCIONES
GLOBALES: RETARDO MENTAL

El retardo mental al que también se conoce como retraso cognoscitivo generaliza-
do, se refiere a “un funcionamiento intelectual por debajo del promedio de la pobla-
cion, que se manifiesta durante el periodo del desarrollo (hasta antes de los 18 anos)
y que se asocia con desadaptacién en el comportamiento social” (Pirozzolo, 1985;
Baroff y Olley, 1999). El retardo mental no es entonces una enfermedad, sino una
alteracién cognoscitiva y comportamental que puede resultar de miltiples etiologi-
as: metabdlicas, infecciosas, cromosémicas e incluso culturales. De hecho, se reco-
nocen dos tipos de factores etiolégicos: por un lado esta el retardo mental que deriva
de factores familiares y socioculturales, el cual se observa en hijos de padres de poca
inteligencia, a menudo desarrollados en ambientes muy pobres, y que constituyen
75% de la poblacién con retardo mental; por el otro esta el retardo mental organico
debido a factores accidentales (defectos cromosémicos, infecciosos, metaboélicos,
trauma perinatal, etc.), asociado por lo general con defectos de tipo motor y senso-
rial. Estos nifios, al contrario de los del primer grupo, suelen presentar defectos fisi-
cos y constituyen aproximadamente 25% de la poblacién con retardo mental. En este
dltimo grupo estarian los nifios con sindrome de Down (aproximadamente 10% del
grupo con retardo mental, y 1/1000 de la poblacién general) y los nifios con fenilce-
tonuria (de 1/13000 a 1/20000 de la poblacién general).

La clasificacién del retardo mental se realiza a partir de los dos aspectos men-
cionados en su definicién: 1) los déficit cognoscitivos (dimensién intelectual, crite-
rio psicométrico), y 2) las dificultades adaptativas (dimensién comportamental,
criterio funcional). Para su diagnostico, se requiere siempre llenar ambos criterios
(el psicométrico y el funcional). Para evaluar la dimensién intelectual los clinicos han
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empleado pruebas, como la Escala de Inteligencia de Wechsler para Nifios y la
Escala de Inteligencia de Stanford-Binet. Mediante éstas, se establecen calificacio-
nes cuantitativas y los nifios se dividen en tres categorias, segtin el coeficiente inte-
lectual que presenten. En general, a los nifos con coeficiente intelectual (CI) por
debajo de 70 se les considera dentro de la categoria de retardo mental (American
Psychiatric Association, 2000):

1) un cI entre 55 y 69 se clasifica como retardo mental leve;

2) un CI en el rango 40-54 equivale a un retardo mental moderado;
3) un CI en el rango 25-39 se considera un retardo mental severo, y
4) un CI por debajo de 25 es igual a un retardo mental profundo.

La distribucién de los coeficientes intelectuales en los grupos con retardo men-
tal no sigue el pardmetro normal. Se considera que los nifios con retardo mental
orgénico tendrian, al final de la curva, una media entre 25 y 35 (Brody y Brody, 1976;
Matarazzo, 1979), mientras que los nifios con retardo mental resultante del parame-
tro normal entrarian en la categoria de retardo mental leve, pues constituirian el
extremo inferior de la distribucién normal.

La evaluacién intelectual es un paso muy importante en el diagnéstico del retar-
do mental, aunque la evaluacién de la capacidad adaptativa del nifo también lo es
(Grossman, 1981). Ambas condiciones (psicométrica y funcional) se deben comple-
tar en el diagnéstico de retardo mental.

Hay escalas comportamentales que pretenden determinar el nivel de funciona-
miento independiente del individuo y el grado en que éste puede responder a las
demandas culturales y sociales de su medio. De acuerdo con estos dos aspectos, se
definen niveles que por costumbre (pero no necesariamente) se relacionan con las
categorias de las pruebas de inteligencia.

ETIOLOGIAS

Como se dijo anteriormente, el retardo mental es un sindrome clinico que puede
tener multiples etiologias. Cualquier condicién neurolégica que comprometa el sis-
tema nervioso central en forma difusa puede producir retardo mental. Las etiologi-
as mas importantes son:

Prenatales

Las alteraciones en el desarrollo intrauterino pueden generar trastornos en el siste-
ma nervioso, como las anormalidades morfogenéticas, en los que predominan las
alteraciones histoldgicas, sin alteraciones evidentes en la configuracién cerebral. Las
malformaciones morfocinéticas, por el contrario, producen claras alteraciones en la
configuracién cerebral, como las fallas en la fusién de varias partes del tubo neural.
Hay una serie de sindromes entre los que destacan la hidrocefalia (ensanchamiento
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del sistema ventricular por oclusién en la circulacién del liquido cefalorraquideo), la
lisencefalia (ausencia de surcos corticales) y la agenesia del cuerpo calloso y del
16bulo temporal que a menudo se asocian con retardo mental.

Trastornos

El retardo mental se puede derivar de una lesion cerebral durante el parto, la cual
puede deberse a falta de oxigeno (hipoxia), hipoglicemia o trauma fisico directo (en
este caso, por el uso inapropiado de férceps). Las alteraciones motoras y cognosci-
tivas secundarias al trauma perinatal se conocen como pardlisis cerebral. Se calcula
que aproximadamente dos de cada 1 000 partos en los Estados Unidos resultan con
paralisis cerebral. No existe una clasificacion confiable de la paralisis cerebral, pero
se han descrito seis sindromes motores: la cuadriplejia, la diplejia, la hemiplejia, la
hemiplejia bilateral, la ataxia y la discinesia. La relacién entre los defectos motores
y las alteraciones cognoscitivas no es clara. Muchos nifios pueden presentar un
retardo evidente en su funcién cognoscitiva y no presentar un defecto motor. La
hipoxia cerebral, que es la causa més frecuente de paralisis cerebral, causa lesiones
difusas de los nticleos basales en los nifnos y altera en forma selectiva las células pira-
midales del hipocampo, el cerebelo, los niicleos basales y las capas profundas de la
corteza cerebral (Adams y Sidman, 1968). La corteza cerebral puede resultar seria-
mente afectada con s6lo unos cuantos minutos de anoxia.

Metabolicas

La frecuencia de defectos metabdlicos que generan retardo mental es baja. La fenil-
cetonuria es el mejor ejemplo de un trastorno metabélico responsable de retardo
mental. Los nifios tienen altos niveles de 4cido fenilpirivico, mas la incapacidad para
metabolizar la fenilalanina (Warkany, 1985). El defecto se transmite en forma auto-
sémica recesiva con una incidencia de 1/14 000. La capacidad intelectual de estos
nifios puede ir desde un retraso mental profundo hasta una inteligencia dentro de los
limites normales. Una dieta especial impuesta antes de los seis meses de edad pue-
de impedir el retardo mental y los trastornos comportamentales. Otro factor meta-
bélico de alteraciones cognoscitivas son las deficiencias nutricionales. Asimismo, la
deficiencia crénica de tiamina y niacina puede producir retardo mental. Kinsbourne
(1980) indica que la desnutricién afecta el cerebro en desarrollo, y que aun siendo
leve afecta el aprendizaje de un nifo con una inteligencia normal.

Infecciosas

Entre las infecciones prenatales, la rubéola es la que mas produce retardo mental,
asociado con ceguera, sordera, trastornos en el lenguaje y deformaciones fisicas.
Las meningitis, los abscesos y las enfermedades virales son la infecciones postna-
tales que maés se relacionan con el retardo mental.
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Toxicas

La intoxicacién por plomo puede producir defectos neurologicos graves que derivan
en retardo mental o dificultades de aprendizaje.

cromosomicas

En apariencia, los desérdenes cromosémicos constituyen una etiologia poco fre-
cuente en el retardo mental, en tanto que la herencia poligénica —resultante de la
combinacién poco favorable de genes— es causante de 75% de los casos de retardo
mental. El sindrome de Down, sin embargo, constituye aproximadamente 10% de la
poblacién con retardo mental y 1/1000 de la poblacién en general (Rondal, 2003).
Este sindrome, descrito por John Langdon Down a finales del siglo pasado, es un
trastorno cromosomico al que se conoce como trisomia del cromosoma 21 por pre-
sentar un cromosoma extra en el par 21. Se caracteriza por retardo mental, retraso
en el crecimiento, hipotonia, pliegue simiano de la mano y pliegue epicantico ocular.
Los ninos que lo presentan padecen envejecimiento prematuro, y son mas suscep-
tibles a la diabetes mellitus, a las enfermedades coronarias y un deterioro demencial
temprano muy similar al que sufren los pacientes con mal de Alzheimer. Se demos-
tr6é que en pacientes con sindrome de Down y enfermedad de Alzheimer hay cam-
bios cerebrales corticales semejantes (Bush y Beail, 2004; Lott, 1982). El retraso
mental de los nifos con sindrome de Down puede ir de moderado a severo
(Abbeduto et al., 2001). Desde el punto de vista comportamental, se trata de ninos
muy colaboradores y afectuosos y rara vez presentan trastornos de conducta.

Epilepsia

Cerca de 25% de los niflos con retardo mental tienen un sindrome convulsivo aso-
ciado. Por otro lado, aquellos que padecen formas heredadas de epilepsia casi nunca
presentan capacidades intelectuales normales. Las crisis convulsivas frecuentes
producen dano cognoscitivo; los traumatismos craneoencefilicos que sufren los
pacientes con crisis ténico-clénicas generalizadas, asi como la hipoxia vinculada a las
crisis por repeticion, incrementan el deterioro. La medicaciéon anticonvulsiva puede
producir, ademads, cambios cognoscitivos secundarios a una intoxicacién (Cummings
y Benson, 1983).

CARACTERISTICAS DEL NINO CON RETARDO MENTAL

En general, los nifos con retardo mental presentan un defecto cognoscitivo global.
Al compararlos con nifios normales, hay también diferencias en las funciones sen-
soriales, psicomotoras, atencionales, lingiiistica, y de memoria que lo colocan en
niveles cognoscitivos equivalentes a los nifios de edad cronoldgica inferior.
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Con frecuencia, el desarrollo psicomotor de los nifios con retardo mental es tar-
dio, avanza con lentitud, y alcanza un nivel inferior al de los nifios de la misma edad.
La torpeza, la descoordinacién, la dispraxia, la impersistencia y las estereotipias
motoras son factores comunes en estos nifos. La frecuencia de trastornos senso-
riales, como los defectos de la agudeza visual e hipoacusia, es muy alta. Se han
encontrado diferencias en la preferencia de modalidades sensoriales. Los nifios con
sindrome de Down, por ejemplo presentan severas dificultades en la discriminacién
tactil y son mds habiles para utilizar el canal visual con beneficios de su aprendizaje.
Otros nifios con retardo mental, sin embargo, prefieren el canal hdptico y su discri-
minacién téctil es superior a la de los nifios normales (Pirozzolo, 1985).

Los defectos atencionales son constantes entre la poblacién con retardo mental
(Hartlage y Telzrow, 1985). El volumen de atencién, al igual que la capacidad de
memoria a corto plazo, se relacionan con la capacidad intelectual del nifio. Cuando se
utiliza material sencillo, la capacidad de memoria de nifios con retardo leve es equi-
valente a la de nifios normales, pero cuando aumenta la complejidad del material que
debe ser retenido la diferencia es notable. En nifios con sindrome de Down se encuen-
tran defectos en el proceso de almacenar y evocar la informacién (Pirozzolo, 1985).

El lenguaje es una de las funciones que mas se alteran, y este hecho tiene una
relacion directa con la severidad del retardo mental (Rondal y Edwards, 1997).
Aproximadamente 90% de los nifios con retardo mental severo presentan dificulta-
des evidentes en el lenguaje, mientras que s6lo 50% de quienes padecen retardo
leve las presentan (Swisher, 1985). Como ya se dijo, el desarrollo del lenguaje sigue
las mismas etapas que las de un nifio normal, pero es méis lento; el lenguaje de los
nifios con retardo mental es equivalente al de los nifios normales de menor edad
(Rosemberg 1982). Se establecen, sin embargo, diferencias en cuanto al uso de la
gramética y la utilizacién del lenguaje (Swisher, 1985): al parecer, los nifios con retar-
do mental tienden a hacer menos preguntas que los nifios normales con edad lin-
giiistica equivalente.

La capacidad de adaptacién social del nifio con retardo mental es muy variable y
tiene que ver con la etiologia del defecto, la magnitud del déficit cognoscitivo y la
edad. Entre las conductas desadaptadas se encuentran la hiperactividad, la impulsi-
vidad, el aislamiento y la indiferencia al medio. Estas conductas con altibajos son
mas frecuentes entre los nifios cuyo coeficiente intelectual es muy bajo.

Hay una mayor prevalencia de psicopatologia en la poblacién con retardo mental
que en la poblacién general. La presencia de comportamientos psicéticos y de tras-
tornos de conducta pueden asociarse con retardo mental (Ross, 1980; Kauffman,
1977).

P AUTISMO INFANTIL

Algunos cuadros psiquidtricos como el autismo producen alteraciones cognoscitivas
muy dificiles de diferenciar del retardo mental. El autismo se caracteriza por la
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ausencia de respuestas sociales, acompafiada de alteraciones severas en el lenguaje
y en las habilidades de la comunicaciéon. Desde el punto de vista comportamental,
hay respuestas estereotipadas, resistencia al cambio, incapacidad de anticipar el
peligro y evidente aislamiento social (American Psychiatric Association, 1987, 1994,
2000). El autismo es un trastorno que afecta aproximadamente a 0.6% de la pobla-
cién y es tres veces mds frecuente en nifios que en nifas. El coeficiente intelectual
de los nifios con autismo es generalmente bajo, y tiene relacién directa con los defec-
tos lingiiisticos (Wetherby, 1985).

Algunos ninos autistas evolucionan satisfactoriamente con el tiempo, aunque
75%, de ellos permanecen al nivel de retardo mental cuando son adolescentes o
adultos. Al contrario de lo que sucede con los nifios con retardo mental, el perfil del
nifio autista en pruebas psicométricas de inteligencia muestra una disociacién entre
el coeficiente intelectual verbal y el no verbal, siendo las habilidades no verbales
muy superiores a las verbales. Ademas, en el nifo autista las etapas del desarrollo
del lenguaje no son las normales, pues puede haber regresiones espontaneas diso-
ciaciones evidentes entre la forma y el contenido, y frecuente utilizacién inapropia-
da del lenguaje (Swisher, 1985). Las caracteristicas del lenguaje presentan una
notoria variabilidad inter-sujetos. Muchos nifos son mutistas, mientras que otros
tienen fluidez en el lenguaje, es decir, hay una disociacién entre una forma gramati-
cal bien elaborada y un contenido semantico casi siempre incoherente. Por el con-
trario, los ninos con retardo mental, suelen presentar un retraso en su desarrollo,
pero siguen las etapas correspondientes al desarrollo normal. Hay un grupo més de
nifios autistas, cuyo desarrollo del lenguaje es adecuado: los que padecen el sindro-
me de Asperger.

Como causas del autismo infantil se sugieren alteraciones en la lateralizacién y
dominancia del hemisferio derecho (Kinsbourne, 1989). Ademas, la mayoria de los
estudios hace notar la frecuencia de nifios zurdos o ambidiestros (Soper y Satz,
1984). Para explicar este trastorno, Dawson (1988) agrega que hay una sobreactiva-
cién del hemisferio derecho y una alteracién en los mecanismos inhibitorios del
hemisferio izquierdo. Evidencias recientes, con técnicas de neuroimagen cerebral,
confirman la lateralizacion del lenguaje oral en el hemisferio derecho en la mayoria
de los nifios autistas (Flagg et al., 2005). Més atin, los estudios de resonancia mag-
nética funcional muestran un aumento en el volumen de las areas de asociacion del
hemisferio derecho, en comparacién con el izquierdo, lo cual no ocurre en los nifios
controles normales (Herbert ef al., 2005). Otro aspecto en el perfil neuropsicol6gi-
co de los nifios autistas es que éstos presentan alteraciones importantes en las fun-
ciones ejecutivas, como falta de iniciativa, rigidez y perseveracion, que sugeririan
una disfuncién de los 16bulos frontales (Hill, 2004).

» PROBLEMAS ESPECIFICOS DE APRENDIZAJE

Hay una gama de problemas infantiles vinculados al desarrollo que, a pesar de
haber sido objeto de miltiples estudios, sigue siendo un territorio polémico. El
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desacuerdo se inicia desde la propia denominacién: se habla de problemas especi-
ficos en el aprendizaje, de nifios con dificultades o retardos en el aprendizaje, de
discapacidades en el aprendizaje, de problemas neurolégicos minimos y similares
(Kinsbourne, 1985).

Las habilidades cognoscitivas no son homogéneas en una misma persona, y pue-
den, por el contrario, presentar una amplia dispersién. Grandes destrezas matematicas
pueden asociarse con habilidades sociales que corresponderian a un retardo mental. O
bien, personas con un retardo mental evidente pueden tener habilidades para el dibujo
(u otro arte cualquiera) que superan notoriamente a la del promedio de la poblacion
general. Incluso entre la gente normal que no cae en un extremo u otro, la discrepancia
en habilidades es la norma. Se habla de un problema especifico en el aprendizaje cuan-
do, en medio de un desarrollo cognoscitivo apropiado, se halla un drea particularmente
deficitaria. Por otro lado, cuando en un sujeto con un desarrollo cognoscitivo inferior se
encuentra una habilidad que supera la norma, se habla de un idiota-sabio.

Las dificultades especificas en el aprendizaje se refieren a déficit selectivos para
determinados aprendizajes, mientras que las dificultades inespecificas (o globales)
se refieren a un déficit generalizado, es decir, a retardo mental.

Para saber cémo se clasifican los problemas especificos de aprendizaje se debe
consultar el Manual Estadistico para el Diagnéstico de los Trastornos Mentales
(DSM-IV-TR, American Psychiatric Association, 2000), una de las guias diagnésticas a
la que mas recurren los neuropsicélogos clinicos en el mundo hispano y el anglo-
parlante. En este manual hay una seccién denominada “Trastornos de aprendizaje”
(en la edicion anterior. “Trastornos en las habilidades académicas”) como parte del
capitulo titulado “Trastornos usualmente diagnosticados en la infancia o en la ado-
lescencia”. El DsSM-1v-TR destaca que el diagnéstico de un trastorno de aprendizaje
debe hacerse “cuando el rendimiento académico del individuo en pruebas estanda-
rizadas de lectura, escritura y calculo es significativamente inferior de lo que se
espera para la edad, la escolaridad y la capacidad intelectual del individuo que se esté
evaluando”. Por “significativamente inferior” se entiende, “una discrepancia de mas
de dos desviaciones estiandar entre el puntaje en una prueba académica especifica y
una prueba de inteligencia” (se acostumbra utilizar el coeficiente intelectual o CI).
Hay tres tipos de trastornos en el aprendizaje: el de lectura, el de matemaéticas y el
de la expresion escrita. Ademads, en la categoria de “trastornos usualmente diag-
nosticados en la infancia o en la adolescencia” se incluyen los correspondientes al
desarrollo de la coordinacién motora y los relacionados con la comunicacion (tras-
torno del lenguaje expresivo, trastorno expresivo e impresivo mixto, trastorno fono-
l6gico y tartamudez).

Los criterios con que el manual clasifica los trastornos en el aprendizaje tienen
como base el desempeiio escolar y, por lo tanto, su diagnéstico dependera de los
objetivos educativos fijados por los diferentes sistemas escolares y de lo que se con-
sidera funcional dentro de estos mismos. En otras palabras, se hace hincapié en los
aprendizajes verbales de manera que un nifio con problemas en el aprendizaje de la
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lectura (dislexia) o de las matematicas (discalculia) serd diagnosticado en el marco
de su propio sistema escolar, mientras que un nifio con problemas de aprendizaje
musical o construccional no tendra este diagnéstico (Ardila et al., 2005). Otro pro-
blema con la definicién de trastorno de aprendizaje presentada en el DSM-IV-TR es la
importancia que le da a la disociacién entre inteligencia y desempeno académico
(Fletcher et al., 1998; Sternberg y Grigorenko, 2002). Analisis recientes le han res-
tado validez al empleo de este criterio diagnéstico (Siegel, 2003)

Hay dos dificultades, en los nifios, que tienden a confundirse y en ocasiones a
superponerse: a) las dificultades especificas en el aprendizaje, b) y los trastornos
comportamentales. Las primeras se refieren a un déficit cognoscitivo (no de com-
portamiento), pero pueden derivar en cambios comportamentales. A su vez, los tras-
tornos comportamentales implican dificultades en el aprendizaje. El cuadro 12.6
presenta algunos criterios comparativos entre la dislexia como modelo de una difi-
cultad especifica en el aprendizaje, y la hiperactividad como modelo de un trastorno
comportamental.

Cuabro 12.6. Algunos criterios comparativos entre la hiperactividady la dislexia

Inteligencia  EEG Evolucion Signos neuroldgicos blandos

Hiperactividad Normal inferior A veces Reservada  ++
anormal
Dislexia Normal superior Normal Buena +

Entre los trastornos comportamentales se incluyen la hiperactividad, la impul-
sividad y los trastornos atencionales, aunque es comiin que todos ellos aparezcan
juntos. Se calcula que cerca de la tercera parte de los nifios con problemas especifi-
cos en el aprendizaje son hiperactivos, y que al menos 95% de éstos presentan difi-
cultades en el aprendizaje.

DISLEXIA

Esta representa el mejor ejemplo de un problema especifico en el aprendizaje. La
definicién de dislexia presentada por la Federacién Mundial de Neurologia en los afios
ochenta la caracterizaba como un “trastorno de origen constitucional que se mani-
fiesta como una dificultad para aprender a leer, a pesar de tenerse una inteligencia
adecuada y oportunidades socioeconémicas y de instruccién apropiadas” (Critchley,
1985). Esta definicion se completaba con tres puntos importantes: 1) es una dificul-
tad especifica en el aprendizaje con una inteligencia normal, contraria entonces a una
incapacidad generalizada, que seria el retardo mental; 2) es secundaria a defectos
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cognoscitivos y no comportamentales, y 3) es de origen constitucional, es decir, tie-
ne factores genéticos y se observa en varios miembros de la familia (Olson ef al.,
1990; Vogler et al., 1985).

La Asociacién Internacional de Dislexia (Lyon et al., 2003) afiadi6 a la definicién
de dislexia la presencia de dificultades de tipo lingiiistico que derivan en problemas
en el reconocimiento y la produccién de palabras, con una pobre capacidad para el
deletreo, las cuales se reflejan en torpeza para decodificar palabras. Ademas, esta
nueva definicién elimina la discrepancia entre la dificultad para leer y el nivel inte-
lectual. Asimismo, senala que se trata de un trastorno neurobiolégico que involucra

mecanismos cerebrales.

La dislexia no es entonces un
trastorno especifico para leer, sino
que la incapacidad de leer es secunda-
ria a otros defectos cognoscitivos
(Kinsbourne, 1985; Pirozzolo, 1979;
Stanovich, 1994). Las dificultades
observadas en la dislexia se podrian
clasificar en dos grupos: 1) aquellas
resultantes de dificultades en el proce-
samiento auditivo y en el andlisis de la
correspondencia fonema-grafema y 2)
las dificultades secundarias a defectos
visoperceptuales, en la habilidad para
reconocer de manera simultanea los
grafemas incluidos en la palabra.

La dislexia no es un sindrome
homogéneo, pues se le puede hallar en
diferentes clases (Bakker, 1979; Boder,
1973; Bravo-Valdivieso, 1980; Mattis et
al., 1975; Rourke et al., 1983; Rispens
etal., 1994) (véase cuadro 12.7); m4s atn,
puede variar segin la idiosincrasia del
sistema de escritura (Bravo-Valdivieso,
1988). Es decir, la frecuencia con que
aparece la dislexia y sus caracteristicas
clinicas varian de un sistema lingiistico
a otro. Asi, por ejemplo, la dislexia en
espafol y en inglés no coinciden por
completo (Jiménez y Ramirez, 2002).

Como la dislexia se considera un
trastorno neurobioldgico, se ha tratado
de buscar qué alteraciones cerebrales

Cuabro 12.7. Clasificaciones de las dislexias

1. Dislexia de tipo P o perceptual
2. Dislexia de tipo L o lingiiistica
(Bakker, 1979)

1. Dislexia disfonética
2. Dislexia diseidética
(Boder, 1973)

1. Dislexia fonoldgica de desarrollo
2. Dislexia superficial de desarrollo
(Ellis, 1993)

1. Dislexia audiofénica
2. Dislexia visoespacial
(Johnson y Myklebust, 1971)

. Dislexia con defectos visoespaciales

. Dislexia con defectos articulatorios

. Dislexia asociada con problemas de lenguaje
. Dislexia con dificultades en la secuencia-
cion temporal

W N =

(Mattis et. al., 1975)

1. Subtipo auditivo lingdiistico
2. Subtipo visoespacial
(Pirozzolo, 1979)

1. Dislexia en el procesamiento central auditivo
2. Dislexia visoperceptual
(Quiros, 1964)
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la originan. Galaburda y Kemper (1979) hallaron anormalidades neurales (defectos
en la migracién neuronal) en un paciente con dislexia, en regiones cerebrales que se
sabe participan en la lectura. Se conoce que los disléxicos tienden a ser mas simé-
tricos en la organizacion cerebral del lenguaje, o, que la lateralizaciéon del lenguaje
se carga hacia el hemisferio derecho, y no al izquierdo, como ocurre en los contro-
les normales (Helland y Asbjornsen, 2001) .

A través de técnicas imaginolégicas se ha encontrado que los pacientes disléxi-
cos presentan patrones anormales de activacién cerebral durante la realizacién de
tareas verbales (Paulesu ef al., 2001). Asi, mediante una tomografia por emisién de
positrones, se observé que los lectores normales presentan una activacion de la cor-
teza temporoparietal izquierda al realizar tareas de reconocimiento fonolégico, pero
no al realizar tareas de atencién no fonolégica (Rumsey et al., 1992). Por el contra-
rio, los ninos disléxicos no presentan dicha activacién, aunque en la tarea de aten-
cién no fonolégica no se diferencian de los controles normales. Al medir el flujo
sanguineo regional se advirtié que los disléxicos no presentan una activacién corti-
cal normal en el hemisferio izquierdo durante la realizacién de tareas verbales
(memoria verbal, percepcion auditiva y deletreo de palabras).

DISFASIA

La disfasia de desarrollo es un trastorno especifico en la adquisicién normal del len-
guaje, que no se explica por retardo mental, déficit sensorial o motor, deprivacién
ambiental o alteracién emocional (Woods, 1985b). El diagnéstico diferencial de la
disfasia de desarrollo debe realizarse con la hipoacusia, el retardo mental, la depri-
vacién ambiental, las alteraciones emocionales, los defectos adquiridos en el len-
guaje o afasias infantiles, el autismo y el llamado sindrome de Landau-Kleffner.

En general, hay dos grandes grupos de disfasia de desarrollo: un tipo motor, aso-
ciado con defectos articulatorios, apraxia buco-facial y fallas sinticticas en el len-
guaje, y un segundo subtipo sensorial, relacionado con fallas en la percepcién
auditiva del lenguaje (agnosia auditiva). Se considera que el primer tipo es mucho
mas frecuente (Zangwill, 1978).

Se supone que los nifios con trastornos especificos en la adquisicién del lenguaje se
caracterizan por una organizacion cerebral anémala, acompanada de una menor latera-
lizacién del lenguaje, anormalidades en la activacion cerebral en reposo con un patrén
cerebral asimétrico temporal, y no el patrén de mayor actividad en el 16bulo temporal
izquierdo que se acostumbra encontrar en ninos de edad escolar (Ors et al., 2005).

DISCALCULIA

Por discalculia de desarrollo se entiende una dificultad para aprender a realizar ope-
raciones aritméticas, la cual impide un rendimiento escolar adecuado. Por lo general,
la capacidad intelectual de los nifos con este trastorno es normal. Se estima que
aproximadamente 6% de los nifios estadounidenses en edad escolar la padecen
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(Grafman, 1988). Asimismo, es frecuente encontrar que los nifios con dificultades en
la lectoescritura presenten, ademads, problemas en el aprendizaje de las matemati-
cas (Rosselli, 1992).

Ronsenberger (1989) encontré que los nifios que tenian dificultades especificas
en las matematicas presentaban trastornos visoperceptuales y atencionales eviden-
tes. Strang y Rourke (1985) no sélo apoyaron esta opinioén, sino que encontraron
también dificultades en el andlisis tactil de objetos, sobre todo con la mano izquier-
da, asi como en la interpretacién de expresiones faciales y emocionales (Rourke,
1987). Los nifos con discalculia también pueden presentar prosodia inadecuada en
el lenguaje verbal (Rourke, 1988), dificultades en la interpretacién de eventos no
verbales (Loveland et al., 1990) y problemas de adaptacién emocional. Estos hallaz-
gos neuropsicolégicos sugieren la presencia de inmadurez funcional del hemisferio
derecho como un hecho estructural subyacente en la acalculia.

Los errores tipicos de nifos con discalculia se clasifican en siete categorias
(Strang y Rourke, 1985): 1) errores en la organizacién espacial; 2) errores en deta-
lles visuales; 3) errores de procedimiento; 4) errores grafo motores; 5) errores de
juicio y razonamiento; 6) errores de memoria, y 7) perseveracion.

DISPRAXIA

Se refiere a una alteracién en el aprendizaje de movimientos elaborados, sin que
haya un déficit motor o sensorial que lo explique. Por lo comiin, existe una historia
familiar positiva (otros miembros de la familia también presentan una especie de tor-
peza motora), ademdas de que el paciente muestra un desarrollo motor lento
(Gubbay, 1985). En pruebas de inteligencia es comun que el coeficiente de inteli-
gencia verbal sea superior al coeficiente de inteligencia de ejecucién. Hay retardo en
aprendizajes motores elaborados (montar en bicicleta, trepar a un drbol) y una pobre
ejecucion en actividades deportivas. Por su parte, los aprendizajes motores requie-
ren un tiempo y un entrenamiento mayor al necesario en nifios normales; a diferen-
cia de los dos retardos antes sefialados, no es obligatorio que el nifio acuda a consulta
médica o psicoldgica; la torpeza motora tiende a mejorar con el tiempo, pero nunca
se llega a una ejecucién completamente normal.

DISFEMIA

La tartamudez o disfemia se caracteriza por las iteraciones (clénicas) o prolongacio-
nes (ténicas) de sonidos en silabas o palabras (Rosenfield y Boller, 1985). Existe una
forma de tartamudez que aparece en muchos ninos durante la etapa de adquisicién del
lenguaje, pero desaparece con la maduracién y automatizacién del lenguaje. La tarta-
mudez que permanece en la época adulta se debe a un defecto en el ritmo y la melo-
dia en la produccién del lenguaje. Entre la poblacién en general, la tartamudez tiene
una prevalencia de 1% a 2% (Ardila ef al., 1994) mientras que en se estima en 4%.
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Las reiteraciones y prolongaciones suelen aparecer en ciertos contextos lin-
giiisticos: son mds frecuentes en elementos nominativos que gramaticales, aparecen
en las silabas iniciales y se relacionan con cierto tipo de fonemas; asimismo pueden
acompanarse de movimientos asociados (sincinesias), dispnea y signos auténomos
de ansiedad (sudoracién, taquicardia, etc.). La magnitud de la tartamudez disminuye
durante la conversacién, y a desaparecer en algunos contextos (como cuando el
paciente se encuentra solo). Quien canta, lo hace con normalidad.

Al parecer la tartamudez entre la poblacién en general puede relacionarse con el
tipo de lengua (y, en consecuencia, con el tipo de actividad fono-articulatoria que
suele utilizarse). En las lenguas tonales este problema es menor que en las lenguas
indoeuropeas.

OTROS TRASTORNOS ESPECIFICOS DEL APRENDIZAJE

Johnson y Myklebust (1971) estudiaron a un grupo de nifos que tenian un desem-
pefio pobre en matematicas, asi como defectos en la interpretacion de senales socia-
les y en la capacidad de abstraccién. A este grupo de manifestaciones lo llamaron
trastorno de aprendizaje no verbal. Mas tarde, numerosos autores corroboraron la
presencia y caracteristicas de este sindrome (Bruchman et al., 1983; Denckla, 1983;
Loveland et al., 1990; Rourke, 1989; Rourke y Finlayson, 1978; Voeller, 1986, 1991;
Tranel et al., 1987). Weintraub y Mesulam (1983) descubrieron que este sindrome
se inicia a temprana edad y se caracteriza por problemas emocionales y de relacio-
nes interpersonales, timidez, defectos visoespaciales y habilidades paralingiiisticas
limitadas (por ejemplo, prosodia inadecuada). Exdmenes detallados en algunos
pacientes revelaron signos neurolégicos y neuropsicolgicos consistentes con una
disfuncién del hemisferio derecho. En ocasiones se encontré una historia familiar
adecuada para el trastorno completo o para algunas de sus manifestaciones. Los
autores Weintraub y Mesulam propusieron que asi como la disfuncién del hemisfe-
rio izquierdo puede derivar en dislexia o en disfasia, la disfuncién del hemisferio con-
trario puede derivar en alteraciones emocionales y habilidades visoespaciales
limitadas. Esta propuesta es importante porque indica que los trastornos del apren-
dizaje son variados y diversos y van més alla de los cldsicos trastornos de aprendi-
zaje de desarrollo (como dislexia, disfasia y discalculia).

En afos recientes se han descrito otros trastornos de aprendizaje diferentes a
los ya clasicos, como un trastorno especifico en el reconocimiento perceptual llama-
do prosopodisgnosia, o simplemente prosopagnosia de desarrollo (McConachie,
1976), y las alteraciones de la memoria (trastorno especifico de la memoria o dism-
nesias de desarrollo) (De Renzi, y Lucchelli, 1990). De igual manera se podria hablar
de dismusia de desarrollo en caso de problemas en el aprendizaje de la misica.
Cualquiera de estas alteraciones implicaria una falta de madurez de regiones espe-
cificas cerebrales.
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» SIGNOS NEUROLOGICOS BLANDOS

A menudo, los nifios con problemas en el aprendizaje presentan “signos neurolgi-
cos blandos” (SNB), los cuales pueden ser normales a cierta edad pero no en otra; por
ejemplo, la incapacidad de reconocer los dedos de la mano es normal a los dos afios,
pero anormal a los 10 afios. Los signos neuroldgicos blandos parecen ser el resulta-
do de algin tipo de inmadurez cerebral (Tupper, 1987). Bender (1947) fue el primero
en usar el término “signos neu-

rolégicos blandos” para caracte- Cuabro 12.8. Clasificacion de los signos neurologicos

blandos

rizar una lesion cerebral menor
pero de poco valor localizador
(Golden, 1982).

Los SNB que se analizan en
la practica clinica implican
coordinacién de movimientos
gruesos y finos, asimetrias al
comparar un lado del cuerpo
con el otro en tareas motoras y
perceptuales, coordinacién iso-
motora, discinesias e integracion
sensorial (Rie, 1987). Se han pro-
puesto varias clasificaciones de
estos signos. Una de ellas se
muestra en el cuadro 12.8.

Muchos estudios han tra-
tado de vincular los SNB a
los trastornos de aprendizaje
y comportamentales (Boshes
vy Myklebust, 1964; Erikson,
1977; Johnson et al., 1981;
Kenny y Clemmens, 1971; Rie
et al., 1978; Rutter et al., 1970;
Vitiello et al., 1990), y los
resultados han sido contradic-
torios. Algunos han encontra-
do ciertas correspondencias
(Kennard, 1960; Peters et al.,
1975; Johnson et al., 1981;
Vitiello ef al., 1990; Touwen y
Prechtl, 1970), pero otros
autores no las han encontrado
(Lucas et al., 1965).

SIGNOS NEUROLOGICOS BLANDOS DEL DESARROLLO:

Movimientos asociados (exagerados o en espejo)
Dificultades construccionales

Inmadurez para agarrar el lapiz

Incapacidad de recibir una pelota

Retraso en el desarrollo psicomotor

Retraso en la supresion de reflejos (Babinski)
Torpeza motriz

Impersistencia motriz

Postura y marcha pobres

Lentificacion en la produccion de movimientos
Defectos articulatorios en el habla

Extincion a la doble estimulacion tactil
Dificultades para reconocer derecha-izquierda

SIGNOS NEUROLOGICOS BLANDOS DE ANORMALIDAD

Astereognosia

Asimetria en movimientos asociados de las extremidades
Dificultades en la integracion auditivo-visual
Movimientos coreicos

Anormalidades difusas en el EEG

Disartria

Diadococinesia

Disgrafestesia

Hipocinesia

Impersistencia motriz

Nistagmus

Apraxia orolinguofacial

Anormalidades posturales

Posiciones anormales de las manos al caminar
Asimetrias reflejas

Hiporreflexia o hiperreflexia

Hipotonia o hipertonia muscular

Temblor

Dificultades para encontrar palabras
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Rie (1987) describe las siguientes generalidades de los SNB: a) tienen una rela-
cién directa con la edad; y tanto en poblaciones normales como en poblaciones con
disfunciones cerebrales tienden a desaparecer cuando se crece; b) existe una gran
variabilidad de una persona a otra y de una edad a otra; c) hay diferencias en la pre-
sencia de SNB entre nifios controles y nifios con problemas de desarrollo, que tien-
den a evidenciarse mas en los nifios més pequeiios, y d) cuando los SNB persisten en
edades en que su presencia es anormal, se sugiere una disfuncién neurolégica.

En general, los signos neurolégicos blandos carecen de valor topografico; sim-
plemente, pueden ser indicativos de cierta inmadurez cerebral (Lopera, 1991, 1992).
Sin embargo, muchos nifios normales los pueden presentar (Tupper, 1987). De
hecho, muchos de los SNB se consideran normales a una edad determinada.
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Capitulo 13

Envejecimiento normal
y patologico

El envejecimiento implica una serie de cambios fisicos, psicolégicos y sociales rela-
cionados con cambios en todos los érganos, incluyendo el cerebro. Con el paso del
tiempo, empieza una serie de modificaciones cognoscitivas que involucran la memo-
ria, el lenguaje, la percepcién y la atencion. Estos cambios cognoscitivos constituyen
uno de los factores centrales de las etapas tardias de la vida.

El aumento en la duracién promedio de la vida representa uno de los aspectos
mas sobresalientes del mundo contemporaneo. Se estima que la expectativa de vida
de principios del siglo XX en los Estados Unidos era de 48 afios, comparada con los
79 anos de las mujeres y los 74 afios de los hombres de hoy (Federal Interagency
Forum on Aging-Related Statistics, 2000). Esto es resultado de una multiplicidad de
factores, como los avances médico-farmacoldgicos, los altos niveles nutricionales,
las mejores condiciones de higiene y los progresos en el control de las enfermeda-
des infantiles. Estrictamente hablando, 1a ciencia y la tecnologia modificaron las causas
de muerte temprana, pero no la duracién maxima de la vida. Como hace algunos
siglos, es raro encontrar a una persona mayor de 100 afios. Si se lograran controlar
las causas de muerte mas importantes, la duracién de la vida del hombre se situaria
aproximadamente de los 90 a los 100 afos. Por tanto, se espera que la poblacién
mayor de 80 anos vaya en aumento durante los préoximos afos, aunque ello no signi-
fique que la duracién maxima se incremente mucho.

La perspectiva es que para este siglo XXI el neuropsicélogo clinico tenga una cifra
mayor de pacientes pertenecientes a la tercera edad, lo cual implica conocer mejor
los cambios ocurridos con la edad y los instrumentos adecuados para determinar qué
es un envejecimiento normal y cémo diferenciarlo de un envejecimiento patolégico
(Nussbaum, 1997). Més atin, dados los cambios demogréficos actuales, se requieren
nuevas clasificaciones de la poblacién senil. Asi, por ejemplo, se consideran seniles
jovenes (young old) los individuos entre los 55 y los 74 afios de edad, seniles viejos
(old-old), a quienes estan por encima de los 75, y seniles mas viejos (oldest-old) a los
mayores de 85 afios (Backman et al., 2000).

En este capitulo se examinardn algunos cambios generales asociados con el pro-
ceso de envejecimiento. Se abordan los cambios cognoscitivos que subyacen en el
envejecimiento normal y las caracteristicas propias del envejecimiento patolégico
(demencia). Asimismo, se discute si estos cambios son conscientes durante las Gltimas
décadas de la vida, y se indican los factores que podrian contribuir a este deterioro.
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» CAMBIOS COGNOSCITIVOS DURANTE ENVEJECIMIENTO NORMAL

Hay una observacion de gran importancia con respecto a los cambios cognoscitivos
vinculados al envejecimiento: al aumentar los rangos de edad, los puntajes en dife-
rentes pruebas neuropsicolégicas tienden a mostrar una dispersiéon mayor (Ardila y
Rosselli, 1989). Es decir, mientras mayor es la edad, mis heterogénea es la ejecu-
cién. Mientras que algunas personas siguen presentando una ejecucién relativa-
mente alta, otras muestran una caida acelerada. El primer grupo corresponderia a lo
que se conoce como “envejecimiento exitoso” (personas que aun en edades muy
avanzadas presentan una ejecucién apropiada en pruebas cognoscitivas y llevan una
vida relativamente normal). Por el contrario, quienes presentan una caida acelerada
en sus habilidades cognoscitivas llegardn a presentar una demencia de tipo
Alzheimer (DTA). De hecho, las diferencias entre el envejecimiento normal y la DTA
son mds cuantitativas que cualitativas. En esta tltima, los cambios cognoscitivos
ligados al envejecimiento aumentan en términos patolégicos.

PERCEPCION

La senectud se asocia con una serie de cambios sensoriales y perceptuales distinti-
vos. La agudeza visual y auditiva disminuyen. Un alto porcentaje de personas mayo-
res de 65 anos son hipermétropes, es decir, presentan pérdida de la visién cercana,
pues el endurecimiento del cristalino impide la proyeccién nitida de las imagenes
visuales sobre la retina. Los ancianos también tienen dificultades para adaptarse a la
oscuridad y para discriminar diferentes niveles de iluminacién, ya que la pupila dis-
minuye de tamafo con la edad. Se requieren niveles altos de iluminacién para ver
bien. Las cataratas, cada vez mas comunes en la poblacién senil, constituyen otra
causa de disminucién de la agudeza visual. La hipoacusia, en particular la dificultad
para discriminar frecuencias altas, es también usual en edad avanzada.

Se han sefnalado también dificultades en la exploracién visual. Los movimientos
exploratorios y de seguimiento se alteran levemente en sujetos normales, pero de
manera mas pronunciada en casos de atrofia cortical. Jenkyn y Reeves (1981) des-
criben problemas para mirar hacia arriba. Aunque leves, estas fallas de exploracién
pueden alterar el proceso perceptual. La discriminacién de tridimensionalidad y el
reconocimiento de figura-fondo también pueden disminuir en algunos pacientes
seniles (Ardila y Rosselli, 1986). Botwinck (1981) sefiala que hay problemas para
integrar la informacién visual, y que se necesita mas tiempo para reconocer e inte-
grar los estimulos.

En estudios transversales, se describen en general diferencias significativas
entre los diversos grupos de edad en cuanto a la velocidad perceptual, pues las per-
sonas mayores responden con mayor lentitud. La velocidad perceptual se refiere a
la rapidez con que se pueden comparar dos estimulos; por ejemplo, determinar si
dos figuras son iguales o diferentes. Aun después de aceptarse las diferencias en la
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capacidad motora o de memoria, persisten las discrepancias grupales por edad en las
diferentes pruebas perceptuales (Salthouse, 1992). Se calcula que la mayoria de los
perfiles disminuidos en otras funciones neuropsicolégicas, como la memoria, se
pueden deber a esta lentificaciéon perceptual (Wilson et al., 2000). Schneider y
Pichona-Fuller (2000) describieron la estrecha relacién entre la percepcién y otros
procesos cognoscitivos mas complejos durante el envejecimiento.

El olfato y el gusto no parecen cambiar mucho a través del tiempo, aunque en
pacientes con enfermedad de Alzheimer se hallaron disfunciones olfativas impor-
tantes. Después de la sexta década de la vida hay disminucién en el reconocimiento
tactil de formas y en la discriminacién de intensidades dolorosas (Botwinck, 1981).

Asimismo, la agudeza sensorial y la habilidad perceptual disminuyen progresi-
vamente con la edad. Estos cambios afectan el funcionamiento del individuo en otras
areas de la cognicion.

HABILIDADES VISOMOTORAS

Cierto deterioro en las habilidades visoespaciales y construccionales también es
producto de la edad (Albert, 1988). Ardila y Rosselli (1989b) aplicaron una serie de
pruebas neuropsicoldgicas a 346 sujetos normales entre los 55 y los 80 afos, y
encontraron diferencias significativas segtin la edad y el nivel educacional. Se des-
cubri6 que un solo factor explicaba el 36% de la varianza en los puntajes; este factor
incluia pruebas construccionales, visoespaciales y visomotoras, por lo cual se pro-
puso como representante en el proceso de envejecimiento (factor “general” de
envejecimiento).

Tareas como ensamblaje con cubos (Waugh y Barr, 1980) y dibujo de figuras tri-
dimensionales y complejas tienen un alto grado de dificultad en personas de edad
avanzada. Cuando la ejecucion de estas tareas depende del tiempo, las diferencias
entre j6venes y viejos son abismales (Ardila y Rosselli, 1989b, Cummings y Benson,
1993), lo cual demuestra que la lentificacién motora y el aumento en los tiempos de
reaccion son parcialmente responsables de los bajos puntajes que obtienen las per-
sonas de edad avanzada en tareas visomotoras. Asimismo, la lentitud con que se
reconocen figuras incompletas y los errores en la copia de figuras bidimensionales y
tridimensionales tienen relacién con la edad. Otros problemas, como los de seg-
mentacién (pobre integracién de los elementos) y perseveracién son muy frecuen-
tes en ellas (Veroff, 1980).

MEMORIA

La senectud se relaciona con una disminucién en la capacidad de memoria y apren-
dizaje. Se incrementa la tasa de olvido al tiempo que disminuye la capacidad para
adquirir nueva informacién. Estas dificultades se inician hacia la quinta década de la
vida y van aumentando de manera progresiva. Este deterioro de la memoria es len-
to en el envejecimiento normal, pero acelerado en caso de demencia.
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Uno de los aspectos més sobresalientes en la memoria del anciano es la dificul-
tad para recordar hechos recientes, a pesar de describir con relativa facilidad even-
tos antiguos, en particular los relacionados con situaciones emocionales. La edad
parece no afectar la memoria antigua, pero si la reciente.

La memoria sensorial se encuentra también alterada, Walsh (1975) observé que
un estimulo de sélo 50 milisegundos inducia una imagen (memoria sensorial iconi-
ca) en apenas 20% de los ancianos y en 100% de los adultos normales. En la memo-
ria inmediata hay lentificacién evidente (Craik, 1977). Sin embargo, la ejecucién en
pruebas de memoria inmediata, como la retencién de digitos, no cambia significati-
vamente con la edad (Ardila y Rosselli, 1989Db).

La memoria que mas se altera es la reciente, debido a que se reduce la memo-
ria secundaria (Miller, 1977). Con la edad, disminuye la capacidad para almacenar
informacién reciente. El sujeto logra asimilar informacién inmediata, pero no la con-
vierte adecuadamente en huellas de largo plazo. Estas dificultades de almacena-
miento son evidentes tanto para material verbal como para el no verbal (Crook et al.,
1986), a pesar de que se advierten mayores defectos en la memoria no verbal
(Eslinger et al., 1988). La edad reduce no sélo la capacidad de almacenamiento, sino
el proceso de evocacién (Poon, 1985). Sin embargo, el proceso mayormente altera-
do durante la senectud es el de recobro (Cummings y Benson, 1993). Las claves
semanticas mejoran la ejecucién en pruebas de memoria en sujetos seniles, lo cual
implica dificultades en el recobro de la informacién almacenada (Smith, 1977).

El anciano se encuentra en particular desventaja frente al joven cuando el mate-
rial se presenta a velocidades altas y existe un tiempo limitado para responder. La
lentificacién en el procesamiento de la informacién contribuye con una ejecucién
pobre en pruebas de memoria (Diamond et al., 2000). Arenberg (1980) comparé el
aprendizaje en ancianos cuando la informacién se presentaba con tasas altas y bajas,
y descubri6 que en las altas aquéllos se comportaban como amnésicos, mientras que
en las bajas tendian a comportarse como los jévenes. Entre éstos tltimos, la tasa de
presentacion no constituia un factor critico en la probabilidad de retencién, como si
sucedia con los ancianos.

La capacidad de la memoria operativa o memoria de trabajo es otro factor que
parece alterarse con la edad. Este tipo de memoria se refiere a la capacidad para pro-
cesar informacién mientras se mantienen en la memoria reciente los resultados de
ese procesamiento, las metas y las estrategias que se utilizan (Raz, 2000). De igual
manera, le permite al individuo manejar o estar “en linea” (on line) con respecto a
varios tipos de informacién. Asi, por ejemplo, al tiempo que se lee una frase y se
entiende su significado, se recuerda la tltima palabra de lo leido. La capacidad de
memoria operativa seria definida, en este caso, como el mayor niimero de palabras
de una frase que son correctamente leidas, junto con la capacidad para recordar la
ultima palabra. Algunos estudios sugieren que al reducirse la capacidad de memoria
de trabajo se limita la capacidad para almacenar, monitorear y manipular informa-
cién, todo ello al mismo tiempo (Schneider y Pichona-Fuller, 2000).
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La merma en la memoria reciente se relaciona con la lentificacién en el pro-
ceso de almacenamiento y con la merma en las estrategias de metamemoria. Las
personas necesitan mas tiempo y mas ensayos para aprender material verbal, pues
no utilizan adecuadamente estrategias de almacenamiento ni de recuperacién de
la informacién. Cuando el proceso de almacenamiento es fragil aumentan los agen-
tes interferentes. La presencia de cierta interferencia proactiva y retroactiva en el
proceso de retencién es normal, asi como las dificultades para inhibir lo irrelevan-
te (Anderson y Crack, 2000). Sin embargo, estos factores interferentes se incre-
mentan en la senectud. West (1986) describe dificultades en la memoria para
actividades cotidianas: localizar objetos, reconocer caras y lugares, aprender nue-
vas rutas.

Las dificultades en la cronologia de los eventos (memoria temporal o secuencial)
son otras caracteristicas del envejecimiento (Barbizet, 1970). La dimensién tempo-
ral de la memoria se reduce notablemente durante el envejecimiento normal, y en
especial durante el envejecimiento patolégico.

Las dificultades en la memoria reciente pueden ser secundarias a otros defec-
tos cognoscitivos. Horn (1982) demostré que el deterioro en la memoria del
anciano es uno més de los componentes que caracterizan un deterioro global aso-
ciado con la edad. La lentificacién en todos los procesos cognoscitivos puede
reducir el proceso de memoria. Es evidente, sin embargo, que los puntajes
dependen no sé6lo de la edad del sujeto, sino también de su nivel educacional
(Ardila y Rosselli, 1989b; Loewenstein et al., 1992). Hay factores educacionales y
culturales que pueden afectar la ejecucién en pruebas neuropsicolégicas
(Loewenstein et al., 1994).

Al reconocimiento de un deterioro en la memoria reciente correlativa con la
edad, independiente de un deterioro cognoscitivo global, se le llama “olvido senil
benigno” (Kral, 1966) o age-associated memory impairment (Cummings y Benson,
1993). Crook y colaboradores (1986) establecieron los criterios de diagnéstico dife-
rencial entre las alteraciones de memoria ligadas al envejecimiento normal y aque-
llas indicadoras de demencia:

1) Durante el envejecimiento normal se advierten fallas discretas en la memo-
ria, sobre todo en personas mayores de 50 afios.

2) En el olvido senil benigno las quejas de memoria se reflejan en actividades
cotidianas: se olvidan nombres, ntimeros telefénicos, hay dificultad para
recordar informacién en forma inmediata, y similares.

3) Eldefecto de memoria debe tener una evoluciéon gradualmente lenta, sin que
se agrave siibitamente en los tltimos meses.

4) En el olvido senil benigno el desempeno en pruebas de memoria debe
encontrarse hasta una desviacién estandar por debajo de la media para adul-
tos normales.
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5) Existe un funcionamiento intelectual global adecuado, del cual se desprende
un desempeifio normal de acuerdo con la edad en pruebas de inteligencia.

6) No hay indicios de demencia.

Crook y colaboradores (1986) propusieron el diagnéstico de “deterioro de
memoria asociada con la edad” para los pacientes con fallas de memoria que cum-
plen los criterios arriba mencionados. La presencia de un sindrome de deterioro de
memoria sin que se alteren otras habilidades cognoscitivas fue confirmada por otros
autores. Estos pacientes parecen beneficiarse de técnicas de recobro por reconoci-
miento, mientras que fallan en pruebas de recobro libre. En 1991, Flicker ef al., uti-
lizaron el término de “trastorno cognoscitivo leve” (mild cognitive impairment) para
referirse a individuos con alteraciones importantes en la memoria, pero cuyas acti-
vidades cotidianas transcurrian en la normalidad. Recientemente se concluy6 que el
trastorno cognoscitivo leve constituye, en la mayoria de los casos, una etapa inicial
de la demencia de tipo Alzheimer (Peterson, 2000; Smith y Rush, 2006).

Los trastornos de memoria en sujetos normales pueden compensarse con estra-
tegias cognoscitivas que permitan superar parcialmente la problematica. En algunos
ancianos, sin embargo, los defectos en la memoria reciente pueden afectar su
desemperfio en la vida cotidiana, al olvidar los nombres de personas recién conocidas
o las actividades que deben realizar. Algunos sujetos aceptan los cambios de memo-
ria como cualquier otra limitacién que se asocia con el envejecimiento; para otros,
sin embargo, se convierte en una fuente de ansiedad, con un temor permanente de
estar sufriendo un proceso de deterioro patoldgico.

Es importante acentuar que hay marcadas diferencias individuales en el dete-
rioro de la memoria por edad avanzada (Dixon et al., 1993; Sinnett y Holen, 1999).
No todos los ancianos presentan un deterioro benigno equivalente: mientras que en
algunos es evidente, en otros su importancia es menor. De igual manera, no todos
los tipos de memoria presentan los mismos cambios con el envejecimiento. Las
memorias ya establecidas tiempo atrds en memoria remota tienden a permanecer y
pueden ser recobradas, mientras que los eventos mas recientes se alteran tanto en
su almacenamiento como en su evocacion (Zacs et al., 2000).

Explicaciones tedricas de las alteraciones de memoria

Existen varias explicaciones tedricas de las alteraciones de la memoria por enveje-
cimiento. En primer lugar, se alega que estas deficiencias son consecuencia de una
merma en la capacidad de procesamiento de la informacion, reflejada en un decre-
mento en la capacidad de memoria de trabajo y de atencién. También se afirma que,
con la edad, los recursos personales autogenerados (self-iniciative) para almacenar y
recobrar informacién general y, en especial, novedosa, disminuyen. Es decir, la per-
sona va perdiendo la capacidad de hacer asociaciones entre nuevos aprendizajes para
llevar a cabo planes de recobro o evocacién; pero si recibe ayudas externas, como
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claves de recobro, puede compensar las deficiencias que le preocupan. Las personas
seniles se benefician con pruebas que utilizan estrategias de reconocimiento, pero
tienen un pobre desempeifio en pruebas de recobro libre (Zacs et al., 2000).

Una segunda explicacién a las alteraciones de la memoria es la lentificacién con
que se procesa la informacion, la cual se hace evidente sobre todo en la percepcién
y puede generar una mengua cognoscitiva generalizada que incluya las habilidades
de memoria. Salthouse (1996) propuso dos mecanismos subyacentes a esta lentifi-
cacion: en primer lugar, el envejecimiento inhibe el mecanismo que permite realizar
actividades en un tiempo restringido y, en segundo, inhibe el mecanismo de simul-
taneidad que hace que los resultados de procesos cognoscitivos inmediatamente
anteriores no puedan usarse porque estan perdidos.

La tercera explicacién se relaciona con una mengua en el proceso inhibitorio de
la atencién sobre los procesos de memoria de trabajo (Hasher et al.,1999). De acuer-
do con esta propuesta, el envejecimiento se caracterizaria por la presencia de infor-
macion irrelevante y por una reduccién en el autocontrol de los procesos llevados a
cabo durante la memoria operativa o de trabajo. Esta falta de control inhibitorio con-
gestionaria la capacidad de la memoria de trabajo, disminuyendo su eficiencia para
almacenar nueva informacion e incrementando la posibilidad de interferencia en el
proceso de recobro de aquélla.

La cuarta y dltima explicacién de las alteraciones de la memoria por envejeci-
miento es la reduccién en el recobro de las caracteristicas contextuales de expe-
riencias vividas y de la fuente de esas memorias (Zacs et al., 2000). La memoria de
cualquier evento requiere de nexos entre las caracteristicas del evento y la situacién
que lo rodea. Es probable que estos nexos, de origen perceptual o cognoscitivos,
estén debilitados.

TIEMPOS DE REACCION Y ATENCION

La lentificacién de las respuestas es una caracteristica central del proceso de enve-
jecimiento. El nivel general de actividad motora disminuye y los ancianos tienen res-
puestas lentas.

El tiempo de reaccion (TR) se refiere a la latencia de una respuesta. Es el tiem-
po que media entre la presentacién de un estimulo y la aparicién de la respuesta
correspondiente. Las tareas de tiempo de reaccién simple miden la velocidad de res-
puesta ante un estimulo especifico. Asi, se le presenta al sujeto un estimulo cual-
quiera (una luz, un sonido, etc.), al cual debe responder oprimiendo un botén o
bajando una palanca. Mientras que las tareas de tiempo de reacciéon selectivas (TRS)
exigen la seleccion de una respuesta entre varias, después de haberse presentado el
estimulo, el TR representa una medida sencilla que se relaciona con la edad: tiende
a incrementarse en los ninos y a disminuir poco a poco con la maduracién cerebral,
para luego incrementarse de nuevo durante la senectud. Cuando se introduce un
reconocimiento activo, como el tiempo de reaccién selectivo, las latencias aumentan
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para los grupos de todas las edades. Este incremento, sin embargo, es especialmen-
te notorio en los extremos (nifos y ancianos).

El TR se relaciona con la lentificacién motora que aparece durante el envejeci-
miento, y parece ser evidente al pasar de los 70 anos (Bleecker et al., 1987). Esta
lentificacién se produce de manera diferencial en hombres y en mujeres. Bleecker y
colaboradores (1987) estudiaron el TR en 176 adultos hombres y mujeres, con eda-
des entre los 40 y los 90 anos. Los hombres fueron consistentemente mas rapidos
que las mujeres en todos los grupos de edad y presentaron un incremento en los TR
después de los 80 afos, mientras que en el grupo de mujeres este incremento ocu-
rri6 después de los 70 afios.

Las dificultades atencionales han sido particularmente estudiadas en pacientes
con DTA. Al utilizar tareas de atencién divida (como con el método de audicién dico-
tica), Craik (1977) descubrié alteraciones atencionales en sujetos seniles normales.
Los jovenes producen 83% de respuestas correctas, mientras que los ancianos sélo
producen 29%, lo cual indica una disminucion en tal habilidad. Sin embargo, los pro-
cesos atencionales, la capacidad de concentrarse, la atencién selectiva y la distracti-
bilidad por un envejecimiento normal no han sido adecuadamente estudiados.

LENGUAJE

El desempeno en pruebas verbales no varia notablemente con el paso del tiempo.
Como norma general, se asume que los procesos verbales son muy resistentes al
envejecimiento, a diferencia de los conocimientos experienciales y las habilidades
espaciales. Es comin que la memoria semantica se conserve durante la senectud,
mientras que la memoria episédica sufre un mayor deterioro (Mitrushina et al.,
1989). Este patron tipico de envejecimiento (mejor conservacion de las habilidades
verbales y mayor decremento de las habilidades no verbales) podria no aplicarse a
sujetos analfabetas (Finley et al.,1991), lo que llevaria a suponer que tampoco es
necesariamente valido en todas las culturas; es decir, que lo que se reconoce como
patrén tipico de envejecimiento sea valido sélo en determinadas condiciones cul-
turales.

En general, se acepta que los efectos de la edad sobre el lenguaje no son evi-
dentes sino a partir de los ochenta afios (Emery, 1985). Sin embargo, después de la
sexta década comienzan a observarse algunos cambios sutiles. Botwinick et al.,
(1975) compararon los resultados de la subprueba de Vocabulario de la Escala de
Inteligencia de Weschler entre jovenes y ancianos. Encontraron que, a pesar de que
estos ultimos producian definiciones adecuadas, éstas eran cualitativamente infe-
riores a las producidas por los j6venes, tanto en relacién con el tipo de descripciones
como en el manejo de sindénimos. Sin embargo, Mitrushina et al., (1989) estudiaron
cualitativamente las respuestas a la misma prueba de vocabulario en 156 sujetos con
edades entre los 58 y los 85 afios y no encontraron vinculos significativos entre la
calidad de las respuestas y la edad.
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Los resultados obtenidos en los estudios sobre memoria de las palabras no siempre
resultan consistentes. Cerella y Fozard (1984), y Mitchell y Perlmutter (1986), no
hallaron ningtin decremento lexical asociado con el envejecimiento. Cerella y Fozard
demostraron cierta estabilidad en el proceso de registro y evocacién de informacién
semantica. Mds atn, funciones lingiiisticas como el estilo narrativo pueden mejorar
y volverse mas complejas y sofisticadas a una edad avanzada (Obler, 1979). Sin
embargo, otros estudiosos encontraron que la edad afecta la fluidez verbal dentro de
categorias semanticas (por ejemplo, los animales) mas que la produccién de palabras
dentro de categorias fonoldgicas (Tombough et al., 1999), lo cual demuestra que de
alguna manera la memoria semantica es mas sensible al envejecimiento.

No obstante, los ancianos normales muestran fallas discretas en su capacidad de
hallar palabras. También se advierte una tendencia a la reduccion en el repertorio
lexical y un incremento en los tiempos necesarios para recuperar informacién ver-
bal. La capacidad de denominacién se reduce ostensiblemente durante el envejeci-
miento, en particular después de la séptima década (Wingfield y Stine-Morrow,
2000). Esta dificultad es notoria en la tardanza con que se encuentran las palabras
necesarias, y por el fenémeno de la punta de la lengua. Este ultimo se caracteriza
por la sensacién de que se sabe cudl palabra se estd buscando pero no se puede reco-
brar, problema que afecta incluso a personas treintaferas.

Es claro que las funciones lingiiisticas son poco afectadas por el envejecimiento
normal. La desintegracién del lenguaje puede considerarse como un signo impor-
tante de deterioro patolégico. En las demencias seniles (DTA) se advierte un franco
deterioro lexical, evidente en la dificultad para encontrar palabras (anomia), aunque
se conserva relativamente la organizacién gramatical de las frases. En estados avan-
zados de demencia el lenguaje se puede convertir en un habla vacia, carente de pala-
bras de contenido semantico, para terminar en un estado de semimutismo o de
mutismo.

INTELIGENCIA

El término “inteligencia” es dificil de definir. Sin embargo, no hay duda de que, al
menos en su acepcion psicométrica, ciertos componentes de la inteligencia dismi-
nuyen con la edad, en tanto que otros se mantienen estables e incluso se incremen-
tan. En términos generales, se considera que los puntajes en subpruebas que miden
habilidades verbales y que sean parte de la llamada “inteligencia cristalizada”, tien-
den a mantenerse estables e incluso a progresar; por el contrario, los puntajes en
pruebas visomotoras y de razonamiento espacial, que constituyen lo que se deno-
mina “inteligencia fluida”, alcanzan un maximo en algtin momento de la adultez y
después van en declive en la tercera edad.

La inteligencia cristalizada (es decir, la informacién general y el vocabulario)
permite expresar conocimientos previamente adquiridos, mientras que la inteligen-
cia fluida permite utilizar informacién actual para solucionar nuevos problemas
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(Cattell, 1971). El joven aventajara al anciano en aquellas tareas y problemas que
requieren el uso versatil de la informacion actual (inteligencia fluida), mientras que
el anciano podra recurrir a experiencias y conocimientos previos para resolver pro-
blemas (inteligencia cristalizada), pero se mostrara progresivamente menos habil
para adaptarse a nuevas tareas cognoscitivas.

Quizas la prueba de inteligencia més estudiada en relacién con el envejecimien-
to es la Escala de Inteligencia de Wechsler para Adultos (WAIS, WAIS-IiI). Esta prueba
psicométrica muestra un decremento considerable en las subpruebas de ejecucion
(subpruebas no verbales), mientras que las subpruebas verbales no presentan
mayores cambios con la edad, al menos hasta cierto rango. Asi, para que una perso-
na de 75 afios alcance un cociente intelectual no verbal de 100, deberd conseguir
menos de la mitad de los puntos necesarios con que un joven de 20 afios logra ese
mismo CL Debido a estos cambios asociados con la edad, los puntajes del WAIS inclu-
yen correcciones por edad.

Un factor basico en relacién con los cambios en la ejecucién de tareas intelec-
tuales se refiere a la velocidad. Siempre que se utilizan limites de tiempo, las perso-
nas mayores estin en desventaja. La edad acarrea una lentificacién evidente en el
procesamiento de la informacién. Pero éste no es el tinico factor caracteristico del
decremento en tareas intelectuales, sino que hay otros dos que merecen atencion:
1) cuando se trata de una tarea que permita variabilidad en su enfoque, mas cambios
compensatorios en su solucién y no formas rigidas (o limites de tiempo), la ejecu-
cion tiende a mejorar, y 2) consistentemente, los ancianos se muestran inferiores a
los jovenes en la realizacién de tareas poco significativas o sin sentido. Esto tendria
relacién con el enfoque pragmaético con que las personas de edad avanzada procuran
solucionar diferentes problemas.

La flexibilidad cognoscitiva y la capacidad de formar conceptos no se deterioran
sino a partir de los setenta anos, en promedio (Willis ef al., 1988). Esta capacidad
suele asociarse con la funcién de los 16bulos frontales (Stuss y Benson, 1986).

El desempeno en pruebas neuropsicoldgicas esté influido por el nivel educativo
(Ardila et al., 1989; Rosselli et al., 1990). Los ancianos con mayor nivel educativo pre-
sentan un mejor rendimiento que sus congéneres con niveles educativos mas bajos
(Bornstein y Suga, 1988). Estas diferencias relacionadas con el nivel de instruccién
son validas por toda la vida, incluida la senectud.

CAMBIOS EMOCIONALES

Con el paso del tiempo la gente tiende a reducir el nimero de actividades, las nove-
dades resultan menos atractivas y en muchos casos la rutina es fuente de tranquili-
dad. Estos cambios son evidentes en la mayoria de las personas a partir de los
setenta afios, aunque existen importantes diferencias individuales (Cummings y
Benson, 1992). La tendencia a la depresién constituye la alteracién afectiva més fre-
cuente en la senectud. Los estados emocionales pueden afectar el funcionamiento
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cognoscitivo. Asimismo, los pensamientos o estados de animo negativos pueden
inhibir el buen funcionamiento en pruebas cognoscitivas (Isaacowitz ef al., 2000).

Hay ciertos aspectos comunes en la vida de la mayoria de las personas seniles:
la presencia de enfermedades, la enfermedad o muerte del conyuge —incluidos los
amigos o familiares—, ausencia de la familia inmediata (hijos), merma en el niimero
de intereses y limitaciones fisicas generales. Estos aspectos pueden explicar la fre-
cuencia con que se manifiesta la depresién. Cuando ésta es severa, se trata de una
condicién psicolégica que no puede ser explicada sélo por factores ambientales y que
requiere tratamiento médico apropiado (Cummings, Benson, 1992). Un cuadro
depresivo grave puede afectar de manera importante la ejecucién en pruebas neu-
ropsicoldgicas hasta el punto de convertirse en una pseudodemencia (pseudode-
mencia depresiva).

Muchos autores opinan que el envejecimiento no necesariamente se relaciona con
cambios emocionales negativos, sino que, por el contrario, tiene que ver con un mayor
control de las emociones y con una menor recurrencia de trastornos psiquiatricos
(Isaacowitz et al., 2000). Los cambios emocionales negativos estdn mas vinculados a
factores sociales y culturales (Staundinger y Pasupathi, 2000). Asi, por ejemplo, en
culturas donde el envejecimiento se relaciona con aspectos positivos, como la adqui-
sicién de mas experiencia —recuérdese a los sabios de la comunidad—, los ancianos
son més activos y tienen menos cambios emocionales.

» CAMBIOS ANATOMOPATOLOGICOS

Con la edad se registran cambios en el tamano del cerebro, que parecen mas evi-
dentes a partir de los 50 anos. Al parecer, el volumen cerebral alcanza su pico maxi-
mo hacia los 20 anos, para luego iniciar una caida lenta pero gradual (Muller et al.,
1998). Algunas estructuras cerebrales resultan més afectadas que otras; por ejem-
plo, hacia los 40 anos se ensanchan los surcos y hay dilatacién ventricular.

Los déficit en la memoria se relacionan con pérdida de la plasticidad del sistema
nervioso, atrofia cortical, arterioesclerosis, etc. Varios estudios demuestran que hay
muerte celular en la corteza cerebral, el hipocampo, la amigdala, los niicleos basa-
les, el locus ceruleus y el ntcleo de rafé (Hubbard y Anderson, 1981). En apariencia,
las dreas cerebrales més susceptibles al envejecimiento son el hipocampo y los 16bu-
los frontales. Asi, después de los 40 afnos el hipocampo pierde 5% de sus neuronas
cada diez anos; por otro lado, otras dreas de la corteza, como los l6bulos occipitales,
permanecen sin cambios. Los resultados muestran, sin embargo, una marcada varia-
bilidad, predominando en algunos sujetos la atrofia cortical y en otros la atrofia sub-
cortical. Algunos pacientes con severos déficit cognoscitivos pueden no mostrar
atrofia cortical. En general, el envejecimiento produce, ademas de muerte celular,
cambios dentro de la célula, y también aparecen placas seniles y husos neurofibrila-
res (Gomez-Isla y Hyman, 2003). Las diferencias en los trastornos patolégicos
detectados entre personas normales mayores de 50 afios y pacientes con enfermedad
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de Alzheimer son mds cuantitativas que cualitativas (Ulrich, 1985). Otros estudios,
sin embargo, distinguen entre envejecimiento normal y enfermedad de Alzheimer,
con base en la distribucién y extensién de los cambios neuropatolégicos (Hof et al.,
1996). Se han identificado algunos mecanismos cerebrales que podrian explicar
estos cambios, entre los cuales se incluyen la apoptosis —muerte celular dirigida
genéticamente—, un trastorno en la sintesis de proteinas y la produccién de radica-
les libres (Drachman, 1997). En el proceso de envejecimiento cerebral se reducen
también las concentraciones de neurotransmisores tales como la acetilcolina, nora-
drenalina, serotonina y dopamina (Bartus et al., 1982). Muchos de los cambios bio-
quimicos detectados durante el envejecimiento normal son equivalentes, pero
menos drésticos, a los que muestran los pacientes con enfermedad de Alzheimer.

Con la edad, también cambian algunas funciones psicofisiolégicas. El flujo cere-
bral se reduce en algunas zonas (Krausz ef al., 1998), la actividad electroencefalo-
grafica (EEG) de fondo tiende a lentificarse y disminuye la frecuencia del ritmo alfa.
Otro cambio electrofisiolégico propio del envejecimiento es el aumento en las laten-
cias de respuesta de varios picos en potenciales evocados. Asi, uno de los compo-
nentes que mas se ha relacionado con el procesamiento cognoscitivo de la
informacién es el llamado P300, registrable sobre todo en el vértex. En adultos jéve-
nes, la latencia de P300 es de aproximadamente 300 milisegundos y presenta un
incremento de 1.64 a 2.22 milisegundos por afio; asi, su latencia llega a los 400 mili-
segundos hacia la octava década de vida. Se cree que este incremento en la latencia se
relaciona con la lentificacion general en el procesamiento de informacion.

» ENVEJECIMIENTO PATOLOGICO: DEMENCIA

La demencia constituye un sindrome caracterizado por el deterioro progresivo de
las funciones cognoscitivas: memoria, lenguaje, habilidades visoperceptuales, de
razonamiento, etc., vinculados a cambios emocionales y comportamentales genera-
les (Rosselli, 2003). Cualquier entidad que comprometa de manera extensa el siste-
ma nervioso central puede desencadenar una demencia (véase cuadro 13.1). Por su
diversidad etioldgica, ésta puede aparecer a cualquier edad. Sin embargo, dado que
los dos factores mas comunes son las enfermedades degenerativas y las vasculares,
la demencia es un sindrome que aparece con mayor frecuencia después de los 55
anos. En esta diversidad de etiologias se incluyen las degenerativas, vasculares,
traumadticas, infecciosas, obstructivas, metabodlicas, téxicas y neopldsicas (Arango,
Ferandez y Ardila, 2003). Incluso, la demencia puede relacionarse con algunas con-
diciones psiquiatricas, como la esquizofrenia crénica.

Segin su etiologia, las demencias pueden ser tratables o intratables. Se calcula
que de 50 a 60% de éstas son irreversibles, mientras que otras pueden someterse a
tratamiento; de ser asi, en 30 0 40% de los casos se puede alterar el curso del dete-
rioro neurolégico (Cummings, 1985). Sélo, algunas demencias podran considerarse
parcialmente tratables. De hecho, investigaciones recientes concluyen que la rever-
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Cuabro 13.1. Tipos de demencia

CORTICAL SUBCORTICAL TRATABLE

Degenerativas

Enfermedad de Alzheimer X NO

Enfermedad de Pick X NO

Mal de Parkinson X NO

Enfermedad de Huntington X NO
Vasculares
Demencia multiinfartos X X Parcialmente.
Traumaticas

Hematoma subdural cronico X Si

Pugilistica X NO
Infecciosas

Neurosifilis X Si

Jacob-Creutzfeldt X X NO

VIH X NO
Obstructivas

Hidrocefalia X Si
Metabolicas

Enfermedad de Wilson X Si
Toxicas

Intoxicacion por plomo NA NA Si
Neoplasicas

Tumores frontales X Depende
Psiquiatricas

Esquizofrenia NA NA NA

sibilidad de la demencia es muy baja: no mis de 4% son reversibles (Burke et al.,
2000). Las demencias tratables requieren un manejo oportuno; de no ser asi, s6lo
habria una reversién parcial de los sintomas neurolégicos. Entre las etiologias trata-
bles de las demencias figuran el hematoma subdural crénico, la hidrocefalia de pre-
si6én normal y la neurosifilis (Houston y Bondi, 2006).

La dicotomia cortical-subcortical comenzé a utilizarse en 1974, cuando Albert,
Feldman y Willis detectaron la demencia subcortical en pacientes con lesiones sub-
corticales que comprometian el sistema extrapiramidal. Las caracteristicas de esta
demencia incluyen lentificacién y apatia, dificultades para evocar huellas de memo-
ria y subutilizacién de la capacidad intelectual. Ademas, el diagndstico incluye la
ausencia de afasia, agnosia y apraxia. El término demencia cortical se reservé para
los cuadros demenciales que se caracterizan por cambios agndsicos, apraxicos,
amnésicos y afdsicos; un ejemplo tipico de ello es el mal de Alzheimer.

En afios recientes, los conceptos de demencia cortical y demencia subcortical han
sido objeto de polémica por dos razones principales: a) el compromiso cerebral de
un cuadro demencial puede ser, en principio, cortical o subcortical, pero conforme
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avanza la enfermedad la demencia subcortical presenta un factor cortical y la demen-
cia cortical involucra estructuras subcorticales; y b) se ha demostrado que las
estructuras corticales frontales participan en la mayoria de las demencias subcorti-
cales, como en la enfermedad de Parkinson y en la enfermedad de Huntington.
Freedman y Albert (1985) prefirieron el término “demencia frontosubcortical” para
referirse a las demencias subcorticales. A pesar de la polémica, los conceptos cortical
y subcortical pueden tener alguna validez clinica en las fases iniciales de la demencia.

Los cambios cognoscitivos propios de la demencia subcortical ocurren en la
enfermedades de Huntington, Parkinson, y Wilson, al igual que en la parélisis supra-
nuclear progresiva, la hidrocefalia de presién normal y el sida. En la mayoria de
pacientes con estos males se advierten déficit motores como temblor, hipercinesia
o hipocinesia, rigidez o disartria.

DEMENCIA DE TIPO ALZHEIMER

El neurélogo alemén Alois Alzheimer describi6 esta enfermedad en 1907, y desde
entonces se le reconoce como la causa mas frecuente de demencia. Suele iniciarse des-
pués de los 50 anos y representa aproximadamente 60 % de todas las demencias
(Breitner et al., 1999). A menudo, aparece en combinacién con la demencia vascular
(Fratigluioni et al., 1999). Se cree que la enfermedad es hereditaria; en 20% de los casos
se manifiesta en forma autosémica dominante y en el 80% restante hay una mayor pro-
babilidad de que miembros de la familia tengan antecedentes de la enfermedad (Cook et
al., 1979). Su transmision se ha relacionado con el cromosoma 14 (Kennedy et al., 1995).

En principio se reconocieron dos modalidades de la enfermedad de Alzheimer: una
senil y otra presenil, dependiendo de si los sintomas se iniciaran antes o después de
los 65 anos. Estudios posteriores demostraron la equivalencia clinica de estas dos for-
mas, por lo que se prefirié el término demencia de tipo Alzheimer (DTA) para incluir
ambas modalidades. Se conoce, sinembargo, que la DTA de inicio temprano (early
onset), con mayor frecuencia que la de origen tardio (late onset), se asocia a mutaciones
genéticos de tipo autosomico dominate y se le identifica como DTA del tipo familiar.

Se distinguen tres etapas en la evolucién de la enfermedad: 1) la amnésica, 2) la
confusional y 3) la demencial (Lishman, 1978) (véase cuadro 13.2). La etapa amné-
sica se caracteriza por fallas en la memoria reciente con problemas para almacenar
nueva informacién, desorientacién espacial, olvido de palabras en el lenguaje espon-
taneo, dificultades en el cilculo y cambios frecuentes en el estado de animo, incluso
depresion. Los examenes radiolégicos, como la tomografia axial computarizada(TAC) y
la resonancia magnética cerebral (RMC), asi como los examenes electrofisiolégicos,
como el EEG, pueden ser normales.

En la primera parte de esta primera etapa es dificil distinguir la DTA del trastor-
no cognoscitivo leve sin demencia e incluso del envejecimiento normal. Algunos
estudios longitudinales demostraron que el mejor detector de la DTA son los punta-
jes bajos en pruebas de abstraccion y de memoria diferida (Elias et al., 2000). Mas
aln, se aplican pruebas de memoria que permiten detectar un deterioro minimo en
las etapas preclinicas de la enfermedad (Bondi ef al., 1999).



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Envejecimiento normal y patoldgico 241

Cuabro 13.2. Caracteristicas clinicas de la DTA durante sus tres etapas

Amnésica Confusional Demencial
Lenguaje Anomia Habla vacia y ecolalia Mutismo
Memoria Amnesia anterégrada  Amnesia anterégrada  Amnesia anterograda
parcial total y amnesia total y aumento
retrograda de la amnesia
retrograda
Visuoespacial Dificultades leves Agnosia topograficay  Ausencia de
apraxia construccional  habilidades
visoespaciales
Calculo Errores en operaciones Acalculia primaria y Concepto de
aritméticas espacial numero ausente
Personalidad Fluctuaciones de Indiferencia y Apatia
animo, depresion anososgnosia
Motricidad Normal Inquietud Rigidez
Esfinteres Control normal Control normal Incontinencia
EEG Normal Lentificacion de base Lentificacion difusa
TAC 0 RMN Normal Atrofia del I6bulo Atrofia cortical
temporal y parietal difusa y dilatacion
ventricular

En la fase confusional hay un decremento de las funciones intelectuales, se agu-
diza la anomia, el lenguaje es francamente parafisico, hay cambios en la compren-
sién y se conserva la capacidad de repetir. La amnesia se convierte en una amnesia
anterégrada grave y aparece la amnesia retrégrada. Las dificultades espaciales se
consolidan en una apraxia construccional evidente y una agnosia topografica y
espacial. En esta etapa, los pacientes pueden mostrar, en pruebas de neuroimagen,
cambios atréficos leves, en especial del hipocampo y del 16bulo temporal (Moore
et al., 2001), asi como lentificacién en el EEG.

Por ultimo, en la etapa demencial los pacientes presentan un grave deterioro
intelectual y comportamental. El lenguaje expresivo se reduce hasta constituir un
cuadro de semimutismo o mutismo, con tendencia a la ecolalia. La comprension se
limita a 6rdenes muy sencillas. Puede haber descontrol de esfinteres y con frecuen-
cia el paciente permanece acostado, en posicién rigida o flexionada. Los reflejos
patolégicos, como la succién, la prensidn, la bisqueda y el signo de Babinski, se
hacen evidentes. La lentificacion cortical se refleja en el EEG (Cummings y Benson,
1992), y la atrofia cortical difusa, asi como la dilatacién ventricular, se manifiestan en
la escanografia cerebral (Soininen, Reinikainen, Puranen, Helkala, ef al., 1993). La
muerte llega, en general por neumonia o por infeccién urinaria. El tiempo de vida,
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una vez iniciada la DTA, va de cinco a 10 anos (Cummings, 1985). Hay diferencias
individuales en la velocidad del deterioro cognoscitivo; en algunos pacientes es len-
to, mientras que en otros es acelerado (Goldblum ef al., 1994). La progresion rapida
(Stern et al., 1993), al igual que la gravedad de la demencia (Richards, Folstein et al.,
1993), se relacionan con rigidez, mioclonias y alucinaciones.

Diagnostico

El diagnéstico de DTA se puede realizar con bastante precision si el clinico esta capa-
citado y si se guia por los criterios diagndsticos reconocidos. Las alteraciones de la
memoria y de otras funciones cognoscitivas suelen ser inconfundibles; debieron
adquirirse durante la adultez y no ser secundarias a un problema de desarrollo en la
infancia, y tienen que manifestarse en cambios en el comportamiento habitual.
Antes de hacer un diagnéstico de DTA deben descartarse otras alteraciones médicas
y psiquiatricas.

El diagnéstico de demencia requiere, aparte de los exdmenes cognoscitivos, la
aplicacién de medidas objetivas del comportamiento cotidiano del paciente. Para
ello, se puede recurrir a entrevistas estructuradas, con preguntas extraidad de la
Escala Clinica de Demencia (Hughes et al., 1982) o de la Escala de Severidad de
Demencia (Clark y Ewbank, 1996).

El diagnéstico de la DTA exige también el uso de otros procedimientos, como las
técnicas de neuroimagen estructural, —la resonancia magnética nuclear o la tomo-
grafia axial computarizada—, para descartar lesiones de tipo tumoral o vascular. Ulti-
mamente se recurre ademds a la resonancia magnética funcional (RMNf) y la
tomografia por emisién de positrones (TEP), entre otras técnicas radiolégicas, para
diagnosticar la demencia.

Subtipos

Se reconocen diferentes subtipos clinicos de DTA. Mayeux, (1985) y Mesulam (1982)
hablan de cinco formas diferentes: 1) el tipo cldsico de DTA, que se caracteriza por
deterioro de las funciones intelectuales sin otros defectos funcionales asociados; 2)
la DTA benigna, en la cual el deterioro cognoscitivo es minimo, comparado con el tipo
anterior, pero mayor que el deterioro tipico del envejecimiento normal; 3) la DTA con
severo deterioro cognoscitivo, vinculada a signos piramidales, cambios comporta-
mentales de tipo psicético y, usualmente, antecedentes familiares; 4) la DTA con mio-
clonias tempranas y un deterioro cognoscitivo acelerado, en la cual el mutismo es
una caracteristica temprana; y 5) la DTA con deterioro progresivo del lenguaje y una
relativa conservacion de las otras funciones cognoscitivas; el paciente presenta un
cuadro afisico de caracter progresivo (Craenhals ef al., 1990).

Se ha distinguido también un grupo de pacientes con DTA de origen familiar
(Kennedy ef al., 1995), que suele presentar un deterioro temprano, mioclonias y cri-
sis convulsivas. Como caracteristicas fenotipicas distintivas del Alzheimer familiar,
Kennedy et al., (1995) sugieren: 1) un defecto selectivo en la memoria verbal;
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2) acalculia severa con preservacion de las habilidades de lectura y de deletreo;
3) tartamudeo, vacilaciones y parafasias fonémicas con una merma significativa del
lenguaje espontaneo. Estos problemas de expresién contrastan con la capacidad de
denominacién que el paciente conserva. Se han detectado mutaciones en los cro-
mosomas 14 (Mullan ef al., 1992; Kennedy ef al., 1995), 21 (Murell ef al., 1991) y 19
(Pericak-Vance et al., 1991), y genes como la presinilina y el APP en familias con DTA.
Ademads, se ha identificado el gen apolipoproteina E (apoE), que influye en la sus-
ceptibilidad a la DTA (Saunders et al., 1993). El gen Apo E regula el transporte de lipi-
dos y parece desempeiiar un papel importante en la reparacién de las neuronas.
Existen siete variaciones de los alelos de este gen (E1 a E7) y su presencia parece
afectar el riesgo de padecer la DTA. El genotipo E4 estid més relacionado que otros a
la aparicion de la DTA (Evans ef al., 1997).

Caracteristicas neuropsicologicas

Lenguaje. En principio, las alteraciones del lenguaje en pacientes con DTA consis-
ten en dificultades para encontrar palabras. Se observan latencias largas para pro-
ducir la palabra, y se reduce el vocabulario expresivo. Mas tarde, se olvidan las
palabras de poco uso y finalmente el defecto lexical se hace evidente en palabras de
uso comun. Se pueden advertir parafasias literales y verbales (Ardila y Rosselli,
1986). Cummings y colaboradores (1985) estudiaron las alteraciones especificas del
lenguaje en pacientes con DTA y encontraron que los aspectos que mds se alteran son
el contenido del lenguaje, la comprensién de 6rdenes complejas, la denominacién de
objetos, la generacién de palabras y la escritura espontdnea y al dictado.

Una de las alteraciones del lenguaje mas tempranas en el proceso demencial es
la anomia, secundaria a un defecto en el proceso seméntico y no a una anormalidad
perceptual (Ross et al., 1990), a pesar de que pueden hallarse errores tanto lingiiis-
ticos como perceptuales. La anomia va progresando al mismo tiempo que el dete-
rioro demencial.

La comprension del lenguaje conversacional s6lo se compromete en etapas
avanzadas de la demencia. En etapas iniciales hay problemas para comprender érde-
nes semanticamente complejas, como las utilizadas en la Prueba de las Fichas. Una
ejecucion pobre en esta prueba no se debe a defectos en el volumen de memoria
semantica, sino a defectos en la comprensién verbal (Ross et al., 1990) y a la ten-
dencia a perseverar, tipica de estos pacientes (Swihart et al., 1989).

En general, se conserva la capacidad de repetir nimeros, palabras y frases de alta
frecuencia. Sin embargo, la repeticién de frases con contenido lexical complejo se
encuentra alterada. Kempler y colaboradores (1987) demostraron que los pacientes
con DTA conservan la sintaxis y la gramética. Las caracteristicas del cuadro afasoide
se equiparan a una afasia transcortical sensorial, caracterizada por lenguaje fluido
parafisico, con problemas para comprender y sin mengua a la capacidad de repetir.
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En la DTA se compromete también el lenguaje escrito. En la mayoria de los
pacientes se conserva la lectura en voz alta, a menos que el deterioro sea muy seve-
ro. La comprensién de oraciones y de textos disminuye conforme avanza el proceso
demencial. Los defectos en la escritura —espontinea y el dictado— comienzan a
notarse en etapas avanzadas de la demencia. Algunos estudiosos sugieren que los
pacientes con una DTA de origen temprano (antes de los 65 afnos) tienen alteraciones
mas severas de lenguaje que aquéllos cuyos sintomas aparecen después de los 65
anos (Chiui ef al., 1985). Estos hallazgos sin embargo, no han sido corroborados por
estudios posteriores (Whitworth y Larson, 1989).

Generar palabras, a partir de categorias fonolégicas y semanticas, es otra fun-
cion lingiiistica que se altera en la DTA (Bayles et al., 1989). Algunos autores advier-
ten mas dificultad para producir palabras a partir de categorias semdanticas que de
categorias fonol6gicas (Rosen, 1980). Bayles y colaboradores (1989) demostraron
que hay varios niveles de dificultad para producir palabras en distintas categorias
lexicales; asi, es facil decir nombres de animales, pero pronunciar las letras S, E A,
y nombrar vegetales y frutas ya resulta complicado. Estas diferencias pueden cam-
biar segtn el sistema fonoldgico; por ejemplo, en espaiiol es mas facil expresar pala-
bras que empiecen con A, y la categoria frutas es més facil de completar que la
categoria vegetales (Ardila y Rosselli, 1989b).

Memoria. Una de las funciones mds afectadas en la DTA es la memoria. Desde que
se inicia la enfermedad el paciente se olvida de hechos recientes; poco a poco, el
trastorno se va agravando. En principio, las alteraciones de la memoria se refieren a
hechos almacenados con un cédigo temporal y espacial (memoria episédica), pero
luego se va comprometiendo la memoria semantica. Al empezar, estos trastornos
tienen altibajos: el paciente alterna dias de absoluta lucidez con otros en los que la
confusién comienza a ser evidente. A medida que la enfermedad avanza, esta caren-
cia de memoria para nombres, caras, intenciones y objetos se convierte en una fran-
ca amnesia anterégrada con desorientacién temporoespacial. El gradiente temporal
de la amnesia retrégrada se va haciendo cada vez mayor y el paciente sélo recuerda
los eventos sucedidos 20 o 30 afios atras. Debido a la amnesia retrégrada el pacien-
te vive en el pasado, confunde a las personas (por ejemplo, creer que su esposo €s
en realidad su padre) y permanece en un estado de desconcierto.

Sullivan y colaboradores (1986) demostraron que en pacientes con DTA se redu-
ce la capacidad de memoria a corto plazo, pues presentan un incremento en la tasa
de olvido, en especial para estimulos visuales. El volumen de memoria inmediata
también se reduce, ya sea para material verbal o espacial (Spinnler et al., 1988).
Cuando la demencia es de leve a moderada, la primacia (retencién de las primeras
palabras de una lista) esta practicamente ausente, mientras que la recencia (recor-
dar las dltimas palabras de una lista) permanece casi inalterable. Las dificultades
para almacenar nueva informacién han sido confirmadas una y otra vez en pacientes
con DTA (Dannenbaum ef al., 1988). Los pacientes no se benefician de un recobro a



©Editorial El Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Envejecimiento normal y patoldégico 245

través de claves (Grober y Buschke, 1987), lo cual demuestra que el problema de
memoria no esti en el recobro sino en el almacenamiento. La utilizacién de accio-
nes mostrando el uso de los objetos favorece el almacenamiento de nueva informa-
cion (Karlsson et al., 1989). La codificacién motora, seglin estos autores, puede
contrarrestar algunas carencias atencionales que impiden un buen almacenamiento
de material verbal. Asi por ejemplo, el paciente memoriza mucho mejor la palabra
tijeras si tiene la oportunidad de utilizarlas para cortar.

Las lagunas en el almacenamiento se acompanan de errores cualitativamente
diferentes a los observados en sujetos seniles normales. Si se trata de aprender dos
listas de palabras con intervalos interferentes, es comin que el paciente. Un pacien-
te con DTA tiende a producir intrusiones no relacionadas (de tipo confabulatorio pala-
bras que nunca habian aparecido durante la sesién), y perveraciones (producir
nuevamente el material ya presentado), demostrando impotencia para cambiar rapi-
damente (Loewenstein et al., 1989). A pesar de que los pacientes recuerdan mejor
hechos antiguos que eventos recientes, en etapas avanzadas de la DTA también se
han encontrado dificultades para evocar eventos antiguos (Flicker ef al., 1986).

Habilidades espaciales. Otra alteracién neuropsicolégica que aparece inicialmen-
te en los pacientes con DTA es la dificultad para manejar dimensiones espaciales. El
paciente comienza por sentirse extrafio en lugares conocidos, hasta ser completa-
mente incapaz de reconocer barrios, calles y edificios. Esta agnosia topogréfica pre-
senta un gradiente temporal, pues hay mayor dificultad para identificar lugares
recientemente conocidos. Se tienen, ademas, problemas para aprender nuevas mar-
cas topogréficas.

Las dificultades espaciales se extienden al reconocimiento del reloj. En princi-
pio, el problema s6lo consiste en el dibujo de un reloj, con lectura adecuada de éste.
Después, cuando se lee el reloj reflejado en un espejo, se confunde el minutero con
el segundero hasta llegar a una completa imposibilidad para leerlo, aunque el pacien-
te sepa qué hora es. En general, la apraxia construccional es una alteracién que
acompana al deterioro demencial por DTA. Esta deficiencia puede no ser muy evi-
dente en la vida cotidiana del paciente, pero es obvia en la copia de figuras durante
la sesio6n de evaluacion.

Cambios comportamentales

Los pacientes con demencia suelen presentar cambios comportamentales. La ano-
sognosia es una de las caracteristicas de la DTA. El paciente no tiene evidencia o con-
ciencia de la enfermedad que padece. En etapas muy tempranas puede expresar que
esta sufriendo cambios en su memoria y demostrar cierta angustia o depresion; sin
embargo, con el avance de la enfermedad se mostrara indiferente a ésta e incluso
tratard de justificar sus defectos (por ejemplo, si se le pregunta quién es el presi-
dente actual, dird que no le interesa la politica, a pesar de que su profesién se lo
demande). Se han descrito, por igual, ideas paranoides en relacién con los familiares.
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Diagnostico diferencial

A veces es dificil establecer el diagnéstico diferencial entre un envejecimiento nor-
mal y el inicio de una DTA. Al revisar las alteraciones que caracterizan el perfil neu-
ropsicolégico del envejecimiento normal y del envejecimiento patolégico observado
en la DTA, se deben considerar los siguientes criterios diagnésticos: 1) las alteracio-
nes en la memoria inmediata podrian sugerir una DTA, mientras que en el envejeci-
miento normal se conserva el necesario volumen de memoria inmediata; 2) las
personas normales se benefician de formas de recobro dirigido, lo cual confirma que
hay un defecto de evocaciéon o recuperacién de la informacién. En la DTA se debe
comprobar que hay un defecto tanto en el almacenamiento como en el recobro de
nueva informacion. Las técnicas de recobro dirigido no son ftiles a estos pacientes;
3) el lenguaje es una capacidad que suele conservarse durante el envejecimiento
normal; de haber anomia, ésta es moderada. En la DTA aparecen parafasias y la ten-
dencia a un habla vacia. Asimismo, las pruebas de fluidez verbal en categorias fono-
légicas se encuentran disminuidas; 4) la presencia de errores intrusivos,
perseverativos y confabulatorios se orientan hacia una DTA; 5) en el envejecimiento
normal la escritura espontanea y al dictado no presenta mayores problemas, mien-
tras que en la DTA ésta se encuentra alterada; y 6) la agnosia topogréfica y la ano-
sognosia sugieren un envejecimiento patolégico.

Cambios neurobiologicos y manejo

La causa de la degeneracién neuronal en los pacientes con DTA y descrita por
Alzheimer desde 1907 (Alzheimer ef al., 1995) es atn desconocida. Se han detecta-
do cambios granulovacuolares que pueden visualizarse en el microscopio, caracteri-
zados por placas amiloideas, acumulacién extracelular de la proteina amiloidea en el
corazoén de las placas y rodeadas de neuronas muertas y glia. Ademas, en las neuro-
nas, se observan placas seniles y ovillos neurofibrilares. Estas anormalidades intra-
celulares se derivan de irregularidades en la proteina tau y provocan alteraciones en
el citoesqueleto de la célula, las cuales impiden el transporte normal de proteinas,
generando la eventual muerte neuronal. La pérdida de neuronas es sobre todo coli-
nérgicas y al principio se registra en el l6bulo temporal, pero conforme progresa la
enfermedad se extiende a toda la corteza cerebral de asociacién (Arnold et al.,
(1991), al ntcleo basal de Meynert y a la regién medial del cerebro anterior
(Cummings, 1985).

Es importante destacar que algunos cambios histopatoldgicos propios de la DTA
pueden aparecer en otras condiciones neurolégicas e incluso en el cerebro normal
de personas seniles. Lo que distingue la DTA de otras condiciones neurolégicas es la
abundancia de los cambios celulares y su distribucién. (Hyman et al., 1984).

No hay un tratamiento conocido para la DTA; sin embargo, hace poco se usaron
métodos de intervencién farmacoldgica y de reentrenamiento cognoscitivo que
podrian retardar el deterioro cognoscitivo si se utilizan en las etapas iniciales de la
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enfermedad. La mayoria de los tratamientos farmacolégicos mas comunes se ayu-
dan de medicaciones que estimulan la accién de neuronas colinérgicas, pero hay
medicamentos nuevos que acttian sobre el neurotransmisor glutamato (Hayden y
Sano, 2006). La rehabilitaciéon cognoscitiva, por otra parte, se fundamenta en que los
pacientes con DTA pueden aprender nuevas contingencias comportamentales y
adquirir nuevos aprendizajes, siempre y cuando no se recurra a la memoria declara-
tiva episédica, que es la mas alterada, sino que activen los mecanismos de memorias
procedurales o no declarativas. Una de las técnicas mas utilizadas consiste en espaciar
el recobro (spaced retrieval technique), es decir, se procura incrementar progresiva-
mente el intervalo entre la presentacién de la informacién que se va a recordar y el
recobro de la misma (Loewenstein y Acevedo, 2006).

ENFERMEDAD DE PICK

La enfermedad de Pick y la DTA involucran sobre todo la corteza cerebral, y a pesar
de que una y otra muestran procesos de deterioro un tanto similares en su evolu-
cién, la enfermedad de Pick tiene caracteristicas clinicas propias. Su prevalencia es
de cinco a 10 veces menor a la de la DTA (Tissot ef al., 1985). A diferencia de la DT,
la enfermedad de Pick se inicia con cambios comportamentales, como irritabilidad y
desinhibicién, o bien con apatia e indiferencia (Cummings, 1985). Conductas como
deambular sin rumbo fijo, actividades compulsivas y repetitivas, deshinibicién
sexual, falta de iniciativa (apragmatismo), glotoneria y oralismo, son frecuentes en
estos pacientes. La presencia de cambios comportamentales en la primera etapa
puede llegar a suponer que se trata de una enfermedad psiquiétrica.

En el inicio de la enfermedad las alteraciones cognoscitivas son minimas, con
excepcion de las serias dificultades para abstraer y conceptualizar. La memoria se
encuentra relativamente bien conservada. A medida que avanza la enfermedad hay
alteraciones en el lenguaje, disminuye la iniciativa verbal, se reduce la produccién
lexical y se tiende a la perseveracidn, las estereotipias verbales y la ecolalia. La
incontinencia urinaria es mas comun en las etapas iniciales de la enfermedad de
Pick. También se pueden advertir caracteristicas propias del sindrome de Kluver-
Bucy (hiperoralidad, conducta sexual inapropiada y placidez).

Asi como en la DTA, el EEG y la escanografia cerebral son recurrentes en las etapas
iniciales, pero a medida que avanza el proceso degenerativo se perciben lentificacién
y atrofia de la corteza frontotemporal (Cummings, 1986; Rosselli, 1988). Por ello, la
enfermedad de Pick se conoce también como demencia frontotemporal (Welsh-
Bohmer y Warren, 2006). El paciente puede sobrevivir de cinco a 10 afios. El diag-
nostico definitivo de la enfermedad de Pick se realiza a partir de estudios
histopatolégicos. En cuanto a los cambios microscépicos, son similares a los de la DTA
pero con cambios distintivos neuronales llamados cuerpos de Pick (Pick's bodies).
Como con esta tltima no se ha precisado su etiologia; simplemente, se considera una
demencia degenerativa primaria, y por lo que hasta ahora no hay tratamiento.
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DEMENCIA VASCULAR

La demencia vascular o demencia por infartos multiples (DIM) es el segundo tipo mas
frecuente de demencia después de la DTA y se caracteriza por sindromes heterogé-
neos con alteraciones neuropsicolégicas diferentes, dependientes de la region cere-
bral afectada y del tamafio de los vasos sanguineos comprometidos. Los infartos
repetidos corticales y subcorticales conducen a un deterioro cognoscitivo de tipo
demencial (Roman ef al., 1993). En la demencia vascular cortical predominan las
alteraciones afisicas, amnésicas, agnésicas y apraxicas, mientras que en las formas
subcorticales prevalecen la lentificacion, el olvido y la depresién (Cummings, 1985).
La demencia conocida como estado lacunar o sindrome de Binswanger se debe a
infartos muy pequenos, subcorticales y diencefélicos.

Las peculiaridades clinicas de Ia
Cuabro13.3. Caracteristicas de lademencia  jemencia por infartos multiples se descri-

vascular ben en el cuadrol3.3 (Hachinski et al.,
1975). El inicio en general es stbito, con

Inicio stbito un deterioro cognoscitivo escalonado y de
Deterioro escalonado evolucién fluctuante; después de cada
Evolucién fluctuante infarto vascular hay una leve mejoria. Es

importante buscar antecedentes de lesio-
nes vasculares o de hipertension. En el

Conservacion relativa de la personalidad

Antecedentes de problemas vasculares

y/o hipertension arterial examen neurolégico y neuropsicolégico
sintomas v signos neurologlcos se encuentran signos focales (hemipare-
y/0 neuropsicologicos focales sia, afasia, etc). La labilidad emocional y
Otros signos de arteriosclerosis una relativa conservaciéon de la personali-

dad integran el cuadro clinico de la
demencia vascular (Cummings, 1985).

Desde el punto de vista clinico, la demencia vascular puede confundirse con la
DTA; m4s atin, es posible encontrar una combinacién de ambos cuadros (degenerati-
vo y vascular) en cerca de 15% de los pacientes con DTA. Las diferencias diagndsti-
cas fundamentales se basan en los antecedentes personales del paciente y las
caracteristicas clinicas de la demencia. En la DTA el comienzo y el deterioro son pro-
gresivos, mientras que en la demencia vascular el comienzo es mas stbito y el dete-
rioro escalonado y fluctuante. Los antecedentes de enfermedad vascular o
hipertension apuntan mas hacia una demencia multiinfartos. Asimismo, la presencia
de signos neuroldgicos o neuropsicoldgicos focales es tipica de la enfermedad vascular.
Mientras que el paciente con DTA muestra una rapida indiferencia hacia su enferme-
dad (anosognosia), en caso de DIM el sujeto tiene una visién critica de su enfermedad
hasta muy avanzado el deterioro cognoscitivo.

Los resultados de la TAC o de la RMN cerebral en caso de demencia vascular sue-
len mostrar lesiones hipodensas muiiltiples, que pueden ser corticales y/o subcorti-
cales (Leys et al., 2002). El tratamiento de los pacientes con DIM procura controlar
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las causas del problema vascular para prevenir nuevos infartos. En este sentido,
puede considerarse como una demencia parcialmente tratable. Ademas, es posible
aplicar programas de rehabilitacién orientados a reducir las secuelas focales neuro-
l6gicas y neuropsicolégicas consecuentes a los accidentes vasculares.

ENFERMEDAD DE PARKINSON

En 1817 James Parkinson incluy6 la triada temblor, rigidez y bradicinesia en la enfer-
medad que lleva su nombre (Adams y Victor, 1985). El temblor es primordialmente
de reposo y compromete manos, tobillos y/o cabeza. Al aumentar el tono muscular
se produce la rigidez que aparece en los musculos flexores; esta rigidez le confiere
al paciente la postura caracteristica de inclinacién hacia adelante con ligera flexién
de las rodillas, cuello y hombros. Los problemas motores se manifiestan en una difi-
cultad para iniciar los movimientos y una gran lentificacién en la ejecucién de los
mismos. El control fino del movimiento esti severamente alterado, asi como la coor-
dinacién y la falta de mimica. La inexpresion facial (hipomimia), la bradicinesia y la
rigidez dan la apariencia de debilidad y letargia. El habla pierde su entonacién y su
prosodia, y aparece un lenguaje disartrico. En etapas avanzadas de la enfermedad, el
paciente puede sufrir cambios mentales que, sumados a sus dificultades motoras,
constituyen una demencia de tipo subcortical (Albert, 1978) con defectos leves de
atencion y en las funciones ejecutivas (Woods y Troster, 2003). A pesar de que la
mayoria de estos pacientes presentan severos cuadros depresivos, no todos mues-
tran un deterioro cognoscitivo evidente. Se estima que entre 19 y 40% de los suje-
tos con enfermedad de Parkinson desarrollan demencia (Aarsland et al., 2003). Hay
diferentes tipos de enfermedad de Parkinson, uno de los cuales es de tipo familiar
con los factores genéticos ya identificados (Marder et al., 2003).

La enfermedad de Parkinson lleva a una pérdida progresiva de las neuronas
dopaminérgicas. Aunque no existe un tratamiento definitivo, el suministro de L-
dopa permite disminuir por un buen tiempo la sintomatologia motora y cognoscitiva
(Cummings y Benson 1992). Hay algunas terapias con antidepresivos que pueden
retardar el progreso de la enfermedad (Parkinson Study Group, 1989). Se han ensa-
yado también algunos tratamientos quirtrgicos, como los transplantes de células
suprarrenales, con resultados positivos (Ostrosky ef al., 1988, 1989).

DEMENCIA DE LOS CUERPOS DE LEWY

Esta suele iniciarse entre los 60 y 70 afios de edad y se caracteriza por sintomas par-
kinsonianos y defectos neuropsicolégicos de tipo fronto-subcortical con alteraciones
en la atencion (McKeith et al., 1996). Histol6gicamente presenta los llamados cuer-
pos de Lewy, que también aparecen en casos de enfermedad de Parkinson e incluso
en individuos normales sin demencia (Wakisaka et al., 2003). La semejanza entre la
demencia de la enfermedad de Parkinson y la demencia de los cuerpos de Lewy lle-
v a sugerir que estos trastornos tienen una etiologia comun.
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ENFERMEDAD DE HUNTINGTON

Constituye otra entidad degenerativa del sistema nervioso central que se transmite
en forma autosémica dominante y se caracteriza por la presencia de movimientos
coreiformes y cambios cognoscitivos o comportamentales de tipo psicético. El tras-
torno es resultante de un gen anormal en el cromosoma 4 (Gussella et al., 1983), con
una expresividad de 100% que afecta a los descendientes en un 50% de probabilidad;
se espera que la mitad de los descendientes de una persona enferma la desarrollen,
con una incidencia igual para uno y otro sexo. La edad de inicio de la enfermedad es
variable, pero la mayor incidencia se encuentra en la cuarta o quinta décadas de vida.

Al comienzo de la enfermedad se advierten leves sacudidas involuntarias de las
manos, los dedos, los hombros o los miisculos de la cara, que pueden ser disimula-
dos, el paciente los hace parte de una cadena de movimientos voluntarios. Estos
movimientos involuntarios se van volviendo cada vez mas abruptos, rapidos y repe-
titivos, comprometiendo un grupo mayor de musculos. Al mismo tiempo, algunos
pacientes desarrollan cambios cognoscitivos y comportamentales, como un decre-
mento en la capacidad de atencidn, deterioro de la memoria y comportamientos
depresivos, apaticos y en ocasiones paranoides (Rosselli et al., 1986). En algunos
pacientes los cambios comportamentales y cognoscitivos no tienen relacién con las
alteraciones motoras.

El déficit motor y cognoscitivo es progresivo. La duracion de la enfermedad pue-
de variar entre 13 y 16 afos. El tinico tratamiento posible hasta el momento es de
caracter preventivo y lo ofrece la consejeria genética a fin de que los familiares direc-
tos de pacientes con enfermedad de Huntington controlen su descendencia.
Actualmente existen pruebas genéticas que permiten determinar con alguna certe-
za qué personas poseen el gen anormal (Gussella ef al., 1983); tales pruebas sélo se
aplican a personas con grupos familiares extensos que permitan determinar perfiles
genéticos adecuados, y siempre deben acompanarse del apoyo psicolégico corres-
pondiente.

ENFERMEDAD DE WILSON

Samuel Alexander Kinnier Wilson describié en 1912 una enfermedad autosémica
recesiva que aparece por lo comin a los 20 o 30 afos y afecta el higado y el sistema
nervioso debido a un defecto en el metabolismo del cobre. Los signos y sintomas neu-
rolégicos de pigmentacién de la cornea (anillo de Kayser-Fleischer), rigidez, temblor,
disartria, disfagia y movimientos coreicos pueden acompanarse de alteraciones com-
portamentales (Adams y Victor, 1985). Si el paciente no recibe tratamiento puede
desarrollar un cuadro demencial con caracteristicas subcorticales: apatia, problemas
para recordar y mengua de su capacidad cognoscitiva. Sin embargo, un tratamiento
oportuno con drogas que permitan eliminar adecuadamente cobre (la penicilamina)
puede revertir de manera parcial el deterioro cognoscitivo (Rosselli et al., 1987).
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NEUROSIFILIS

Constituye un ejemplo de demencia infecciosa, como resultado de la invasién del
sistema nervioso central por el Treponema pdllidum (Mendez y Cummings, 2003).
Los sintomas demenciales pueden aparecer 15 o 20 afios después de que se adquie-
re la infeccién. El comienzo de la enfermedad se caracteriza por cambios de con-
ducta, como irritabilidad, desinhibicién, apatia y descuido personal; en esta etapa, el
paciente puede ser diagnosticado como psicotico porque presenta ideas delirantes.
Posteriormente, aparecen alteraciones motoras, temblor facial y disartria. La
demencia por neurosifilis puede tratarse con penicilina; los sintomas se revierten
por completo si el tratamiento se inicia a tiempo.

ENFERMEDAD DE JACOB-CREUTZFELDT

Es una enfermedad infecciosa muy poco frecuente. Se caracteriza por un deterioro
intelectual y motor rapidamente progresivo que produce la muerte en un lapso de
nueve a 12 meses, en promedio) (Concha, 2003). Esta enfermedad pertenece al gru-
po de las encefalitis espongiformes, junto con el Kuru y el scrapie y aparece entre
los 50 y 60 afios. En los nifios es muy rara. Se cree que esta enfermedad es trans-
misible, y se debe a un prion. Los sintomas iniciales pueden ser neuropsicoldgicos,
con alteraciones en la memoria y en el lenguaje o con cambios comportamentales.
Las alteraciones neuroldgicas aparecen con rapidez y pueden ser la primera mani-
festacién clinica; se advierten reflejos anormales, espasticidad, distonias, movi-
mientos coreicos y descargas mioclonicas que conforman un severo deterioro y
llevan al paciente a la muerte en corto tiempo. Hasta el momento no existe trata-
miento para curarla.

HIDROCEFALIA NORMOTENSA

El término hidrocefalia se refiere al aumento en el tamafio de los ventriculos, ya sea
como consecuencia de una obstruccién en el flujo del liquido cefalorraquideo o como
compensacion de una atrofia cortical. En la hidrocefalia normotensa aparece una
obstruccién que puede ser secundaria a un trauma, una infeccién o un tumor. Con la
obstruccién, aumenta la presion sobre los ventriculos laterales y éstos se ensanchan
para adaptarse a la nueva condicién; conforme ello ocurre, la presion del liquido cefa-
lorraquideo vuelve a la normalidad.

El cuadro clinico se caracteriza por alteraciones en la marcha, incontinencia de
esfinteres y deterioro cognoscitivo (Adams et al., 1965; Benson, 1985). El primer
sintoma lo constituye la marcha apraxica, que se realiza en pequefos pasos y se
conoce como marcha magnética, pues la persona no puede levantar los pies del piso,
como si estuviera adherida a él; s6lo por orden verbal del examinador —”levante el
pie derecho, ahora el izquierdo...”, etc.— se puede caminar—. M4s tarde, se mani-
fiesta incontinencia de esfinteres, que en principio puede ser una urgencia urinaria.
Las alteraciones cognoscitivas y comportamentales constituyen el tGltimo sintoma.
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El paciente presenta bradipsiquia y marcada bradicinesia, con alteraciones en la
atencion, y dificultades de orientacién.

El tratamiento quirtrgico, consiste en colocar una valvula o derivaciéon que per-
mite descomprimir los ventriculos. La recuperacién es notable y en algunos casos
es practicamente completa (Heidebrik, 2003).

DEMENCIA EN LA ENCEFALOPATIA DEL VIRUS
DE INMUNODEFICIENCIA HUMANA

La encefalopatia del virus de inmunodeficiencia humana (VIH) se caracteriza por len-
tificacién del pensamiento, escasa capacidad de concentracién, apatia y olvidos fre-
cuentes (Van Gorp et al., 1993). Los pacientes presentan defectos en el aprendizaje
verbal y dificilmente utilizan agrupaciones semanticas (Peavy ef al., 1994). A medi-
da que la enfermedad progresa se incrementa la bradicinesia, y aparecen ataxia,
hipertonia y debilidad motora, para terminar en un cuadro de acinesia (Ross et al.,
1990). Estos trastornos motores y cognoscitivos se acompaiian de cambios comporta-
mentales —apatia, aislamiento social y decremento de la espontaneidad—, confor-
mando un franco cuadro demencial al que se denomina encefalopatia ViH (Cummings
vy Benson, 1992) o complejo demencial adquirido (acquired dementia complex ADC)
(Brew et al., 1988).

La Academia Americana de Neurologia sugirié la terminologia complejo cog-
noscitivo-motor asociado al VIH para referirse a compromisos leves, y reservé el viH,
relacionado con el complejo demencial, para compromisos severos (American
Academy of Neurology AIDS Task Force, 1991). E1 60% de los pacientes que desa-
rrollan VIH presentan demencia al morir (Whitehouse et al., 1993).

Sidtis y Price (1990) propusieron una escala de calificacion para el VIH relacio-
nado con el complejo demencial, la cual se extiende desde estadio cero (normal) has-
ta el 4 (terminal), pasando por las etapas 0.5 (subclinico), 1 (Ieve), 2 (moderado) y 3
(severo). En el estadio subclinico aparecen signos neurolégicos leves, como reflejos
anormales o lentificacién motora, sin pérdida de la fuerza o defectos en la marcha;
no hay defectos cognoscitivos obvios y el sujeto mantiene sus actividades cotidia-
nas y laborales. En el estadio 1 o leve se advierten signos neurolégicos y neuropsi-
colégicos evidentes (defectos motores y de memoria), pero el paciente se puede
mantener activo en términos laborales. La imposibilidad para trabajar o realizar por
cuenta propia los quehaceres de la vida cotidiana marcan el inicio del estadio moderado.
En el estadio severo la mayoria de las funciones cognoscitivas estin involucradas: los
defectos de memoria, son graves, la bradicinesia es notable y hay problemas de abs-
tracciéon. Los problemas motores se incrementan a tal punto que la marcha se difi-
culta. El estadio 4 es de caricter terminal y corresponderia a un estado casi
vegetativo, acompafiado de mutismo, incontinencia y pocas respuestas al entorno.

Los sintomas tipicos de estos pacientes se asemejan al perfil clinico de la
demencia subcortical (Albert et al., 1974; Cummings y Benson, 1992). Entre los sin-
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tomas neuropatoldgicos se encuentran cambios subcorticales, en especial de la sus-
tancia blanca, los ntcleos basales y del tilamo (Navia et al., 1986). Otros autores
encontraron atrofia cortical (Brew et al., 1988), en particular de los l6bulos frontales
(Ketzler et al., 1990).

Los pacientes infectados con VIH, pero todavia con caricter asintomatico desa-
rrollan bradipsiquia, inflexibilidad cognoscitiva y defectos leves de memoria y apren-
dizaje (Belsky-Barr et al., 1990). Estos resultados no siempre se han confirmado
(Clifford et al., 1990).

A menudo, los pacientes con VIH padecen infecciones oportunistas que pueden
afectar el sistema nervioso (como las infecciones por toxoplasma). Dado que estos
procesos neuroldgicos secundarios pueden también afectar la funcién cognoscitiva,
es importante descartarlos antes de hacer el diagnéstico de demencia por VIH (Van
Gorp et al., 1993).

El tratamiento de la encefalopatia por VIH tiende a suprimir la actividad del virus
y a maximizar la funcién intelectual remanente. La azidotimidina (AZT), un agente
antirretroviral, puede tener efectos positivos y lograr la recuperacién temporal de
los sintomas neuropsicolégicos en unos meses, pero si la enfermedad progresa
habré una recaida (Cummings y Benson, 1992). Las infecciones oportunistas se tra-
tan de manera independiente y siempre se debe minimizar el efecto toxico de la
medicacién (Méndez y Cummings, 2003). La depresion, agregada al deterioro cog-
noscitivo, se debe tratar con antidepresivos.

OTROS TIPOS DE DEMENCIA

Hay una serie de condiciones patolégicas que pueden llevar a cuadros de compro-
miso cerebral difuso, y por lo tanto a demencia, como los hematomas secundarios a
traumatismos leves, las neoplasias, y las propias condiciones téxicas y metabélicas
del paciente.

El hematoma subdural crénico intervenido quirirgicamente puede revertir por
completo el cuadro demencial. Se sabe, por ejemplo, que los boxeadores presentan
un cuadro demencial secundario a los microtraumatismos que reciben durante su
carrera (demencia pugilistica).

Las neoplasias, en particular de los 16bulos frontales, producen un deterioro glo-
bal de la funcién cognoscitiva y comportamental del individuo. Segtn las caracteris-
ticas del tumor, su reseccién puede revertir o por lo menos detener temporalmente
el cuadro demencial.

Una enfermedad tropical frecuente en ciertas regiones del mundo es la cisticerco-
sis, que en ocasiones puede invadir el sistema nervioso. A su vez, la neurocisticercosis
es la presencia de quistes de tenia en el tejido cerebral, los ventriculos o las meninges.
Cuando los cisticercos invaden el tejido cerebral se advierten severos cambios neu-
ropsicolégicos de tipo demencial (Rosselli ef al., 1988). El tratamiento oportuno con
farmacos permite mejorar notablemente la sintomatologia neuropsicolégica.
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El abuso croénico de alcohol puede producir un deterioro cognoscitivo, diferente
al sindrome de Korsakoff inducido por deficiencia de tiamina. Cerca de 50% de los
alcohélicos crénicos presentan algtin grado de deterioro neuropsicoldgico, el cual es
mas evidente en los mayores de 65 afios. Las caracteristicas principales de esta
demencia son perseveracién, bradipsiquia, bradicinesia, desorientacién y defectos
de memoria y de abstraccion (Victor et al., 1989). El deterioro es lento y progresivo.
Sin embargo la demencia alcohélica es parcialmente reversible; si el sujeto se abs-
tiene de beber, se observa mejoria en su funcionamiento neuropsicol6gico, pero no
hay una reversién completa de su déficit (Cummings y Benson, 1992).

En ocasiones, los transtornos psiquiatricos pueden relacionarse con cuadros
demenciales. Tal es el caso de los pacientes con cuadros esquizofrénicos crénicos,
cuya capacidad intelectual, y habilidades de memoria y visoperceptuales, asi como
los cambios comportamentales, se ajustan a la definicién de demencia. En los
pacientes depresivos el cuadro puede constituir una forma de seudodemencia, pues
una depresién aguda aparenta un deterioro mayor.
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Capitulo 14

Evaluacion
neuropsicologica

La neuropsicologia se ubica entre la neurologia y la psicologia. Asi, es natural que sus
procedimientos de evaluacién recurran tanto a estrategias clinicas propias de la neuro-
logia como a procedimientos psicométricos heredados de la psicologia. Aunque la divi-
sién entre corrientes “clinicas” y corrientes “psicométricas” en neuropsicologia parece
mas artificial que real, en afos recientes se acostumbré establecer en algunos paises
una distincién entre neurologia comportamental y neuropsicologia clinica (Horton y
Puente, 1986; Rourke y Brown, 1986). En la neurologia comportamental el proceso
diagnostico se entiende como la btisqueda de signos y sintomas patolégicos indicativos
de disfuncién cerebral. En cuanto a la neuropsicologia clinica, el diagnéstico se obtiene
al aplicarse procedimientos psicométricos estandarizados, compuestos por items
correctamente analizados y con una confiabilidad y validez aceptables (Rourke y Brown,
1986). Por ello, en su practica profesional, el neuropsicélogo esta obligado a utilizar
procedimientos de uno y de otro tipo. La preferencia por algtin procedimiento depen-
de no sélo de la orientacién particular del profesional, sino también de los recursos
y condiciones existentes, y del objetivo para el cual se realiza la evaluacion.

Se podria suponer que la evaluacién neuropsicolégica tiene uno o varios de los
siguientes objetivos:

1) determinar la actividad cognoscitiva del paciente, como resultado —aunque
no necesariamente— de alguna condicién patolégica para describir el patrén
general de cambios que pueden haberle sucedido; en otras palabras, deter-
minar su estatus cognoscitivo actual;

2) analizar los sintomas y signos presentes e identificar los sindromes funda-
mentales subyacentes;

3) proponer procedimientos terapéuticos y de rehabilitacion;

4) proveer informacién adicional para efectuar un diagnéstico diferencial entre
condiciones aparentemente similares; y

5) proponer posibles trastornos subyacentes en la disfuncién cognoscitiva
existente.

El objetivo central de la evaluacién neuropsicolégica no consiste en determinar
la presencia de dafio cerebral, pues para ello existen técnicas de radiologia de mayor
precisién diagndstica, como las neuroimagenes —tipo resonancia magnética—.
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Sin embargo, hay ciertas condiciones clinicas, como en la demencia temprana y el
traumatismo craneoencefilico leve, en que las pruebas neuropsicoldgicas tienen un
valor diagnéstico porque las neuroimigenes suelen dar resultados negativos. En la
practica profesional puede haber muchas razones adicionales para realizar una eva-
luacién neuropsicoldgica; por ejemplo, para determinar la capacidad laboral de un
paciente; para hacer el seguimiento de un paciente y determinar las caracteristicas
de su evolucién, o la bondad de un procedimiento terapéutico particular; o simple-
mente con fines exploratorios o de investigacion.

En fechas recientes cobré importancia la neuropsicologia forense, en la que la
evaluaciéon neuropsicoldgica ocupa un lugar importante. Asi, por ejemplo, los resul-
tados de esta evaluacion pueden ayudar a determinar el posible nexo entre una con-
dicién neuroldgica determinada (por ejemplo, un traumatismo craneoencefilico) y
un déficit cognoscitivo especifico (por ejemplo, fallas de memoria). Asimismo, la
evaluacién neuropsicolégica puede sugerir limitaciones laborales y familiares rela-
cionadas con accidentes laborales. De la misma manera, en el terreno delictivo un
neuropsicologo puede determinar si una determinada condicién neurolégica ha con-
tribuido a cierta conducta criminal (Franklin, 2003).

Otra drea neuropsicoldgica nacida en los tltimos afios es la neuropsicologia del
deporte (Echemendia, 2006). En este caso, se recurre a la evaluacién neuropsicolé-
gica para determinar alteraciones cognoscitivas derivadas de deportes bruscos, los
cuales son potenciales generadores de cambios cerebrales. Mas atn, la evaluacién
neuropsicolégica como examen de rutina antes y después de una temporada de jue-
gos es ya obligatoria en algunos equipos de fiitbol en los Estados Unidos.

Hay diferencias en cuanto a la evaluacién neuropsicoldgica del nifio y del adulto
(Rosselli et al., 1997). En primer lugar, el nifio posee un cerebro en desarrollo, es
decir, en proceso de adquisicién de conocimientos y habilidades; en consecuencia, el
perfil de la evaluaciéon neuropsicolégica en la nifiez varia constantemente a través
del tiempo, y se espera una correlaciéon positiva entre la edad y el puntaje obtenido
en una prueba neuropsicolégica. En segundo, el adulto que participa en una evalua-
cién neuropsicoldgica tiene un perfil mas estable, menos afectado por la edad del
sujeto. Sin embargo, en grupos de edad avanzada (mayores de 65 afios) se vuelve a
encontrar esta variabilidad de puntajes. En estos grupos se espera una correlaciéon
negativa entre la edad del sujeto y los puntajes logrados en algunas pruebas neu-
ropsicolégicas. En tercer lugar, en el nifio, el diagnostico diferencial entre proceso
neuropsicolégico adquirido versus proceso neuropsicolégico de desarrollo adquiere
una gran relevancia. Los problemas de aprendizaje, como las dislexias, disgrafias y
discalculias, al igual que los problemas en el desarrollo del lenguaje, constituyen un
capitulo amplio en la neuropsicologia infantil. Finalmente, otra diferencia entre la
neuropsicologia pediatrica y la neuropsicologia del adulto estaria centrada en la capa-
cidad de rehabilitacién espontinea. El cerebro infantil es mucho mas plastico y, en
consecuencia, la recuperacion es significativamente mayor en nifios que en adultos
(Reynolds, 1989).
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Los procedimientos clinicos de diagnéstico neuropsicolégico pueden adaptarse
a un sistema psicométrico, como sucede con la llamada Bateria Neuropsicoldgica de
Luria-Nebraska (Golden, 1980, 1981; Golden ef al., 1978). También pueden crearse
sistemas intermedios, parcialmente clinicos y parcialmente psicométricos (Ardila y
Ostrosky, 1991; Ostrosky et al., 1985, 1986; Ostrosky et al., 1989; Matute et al., 2006;
Ponton, Leén-Carrién, 2001). No existen atin sistemas de cuantificacién suficiente-
mente definidos y aceptados para calificar muchas alteraciones neuropsicolégicas;
tal es el caso de la evaluacion de las apraxias ideomotoras e ideacionales (Poeck,
1986). Asimismo, las pruebas psicométricas pueden aplicarse con una perspectiva
puramente clinica y cualitativa.

La normalizacién y validacién de las pruebas neuropsicolégicas constituye una
preocupacién permanente en el trabajo neuropsicolégico. Sin embargo, la disponibi-
lidad de normas no substituye la habilidad clinica para realizar un anélisis de las defi-
ciencias y fortalezas del paciente. No se podria remplazar el conocimiento sobre la
organizacion cerebral de la actividad psicoldgica; de lo contrario, se caeria en una
psicometria aplicada a pacientes con dafno cerebral, teéricamente vacia desde el pun-
to de vista de las neurociencias (Luria y Majovski, 1977). Es necesario tener siem-
pre presente que cuando un paciente realiza una tarea determinada hay una serie de
factores por considerar, como el nivel premérbido, el nivel de escolaridad y la edad
del sujeto. En Colombia, México, Espafia, Estados Unidos y otros paises se ha lle-
vado a cabo un programa de normalizacién de pruebas de diagnéstico neuropsicolé-
gico, y ya existen normas en espaiiol para muchas de las pruebas que mas se aplican
en neuropsicologia.

Cuando se trate de comunicar los resultados de un examen neuropsicolégico
(por ejemplo, al entregar un informe sobre el paciente, al presentar el caso a la
comunidad profesional, o simplemente al registrar la evolucién del paciente) seria
necesario, ademas de los procedimientos puramente clinicos y cualitativos, recurrir
siempre a procedimientos estandarizados y cuantitativos de evaluacién, que sean
claros, comprensibles y comparables. Esto aumentari el nivel de intercomunicabili-
dad y confiabilidad.

» ETAPAS DE LA EVALUACION NEUROPSICOLOGICA

Se podria considerar que son tres (Rosselli, 1997): 1a primera incluye la conformacién
de la historia clinica y el establecimiento de un vinculo positivo (rapport) con el
paciente. La segunda etapa estaria definida por la aplicacién y calificacién de las prue-
bas propiamente dichas. Y la tercera y tltima estaria marcada por el anélisis de los
resultados, la elaboracién del informe y la devolucién de los resultados al paciente o al
médico que los solicité. En las tres etapas se realiza la observacion clinica, que permi-
te al neuropsicélogo elaborar hipétesis diagnésticas y corroborar los resultados encon-
trados en las pruebas neuropsicologicas. Estas etapas estan claramente definidas en
una situacién ambulatoria, pero pueden modificarse en pacientes hospitalizados.
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HISTORIA CLINICA Y RELACION CON EL PACIENTE

La entrevista clinica inicial es el primer contacto del neuropsicélogo con el pacien-
te y su familia. Esta primera interaccién es decisiva para establecer una relacion
cordial con el paciente y determina su colaboracién durante el proceso de evalua-
cién. Para obtener resultados confiables es indispensable que el paciente colabore
y se sienta motivado durante todo el proceso diagnéstico. La entrevista se debe rea-
lizar de manera relajada e informal pero estructurada. Por costumbre, el paciente
acude a la consulta con un familiar, quien es también una fuente muy importante de
informacion.

Al comenzar la entrevista se debe explicar la naturaleza de la evaluacion, y la for-
ma en que se va a realizar el proceso. Muchos pacientes acuden a la consulta con
ansiedad, y al saber en qué consiste el examen se relajan un poco.

El objetivo central de la primera entrevista es reunir informacién acerca de los
problemas que presenta el paciente. Los datos de la historia clinica de un nifio se
obtienen por medio de un informante, por lo general algtn familiar (alguno de los
padres) suyo. En el caso de los adolescentes, ademads del informante, se deben obte-
ner datos del propio paciente.

En principio, el neuropsicélogo puede dejar que de una manera un tanto infor-
mal el paciente y el familiar expliquen el motivo de consulta para luego realizar pre-
guntas especificas sobre la historia clinica. Seria bueno hacerle al paciente una
pregunta general como: “¢Ha presentado algunos cambios de tipo intelectual que le
preocupen?” Si el paciente no entiende la pregunta o responde de manera muy gene-
ral se puede proseguir con algo més especifico, por ejemplo: “¢Ha notado cambios
en su memoria, en su forma de pensar o en su lenguaje?” Las respuestas obtenidas
le permiten al neuropsicélogo determinar si el paciente es consciente o parcialmen-
te consciente de sus déficit cognoscitivo o si, por el contrario, tiene una conciencia
parcial de ellos. También se puede observar si presenta una negacién a sus proble-
mas cognoscitivos (anosognosia) o se muestra confuso.

Una vez que el paciente ha explicado su problemética a su manera, se le pueden
hacer preguntas mas detalladas. Para hacer un diagnéstico correcto es muy impor-
tante obtener una historia clinica detallada. Se debe precisar el motivo de la consul-
ta o de la remision, con descripciones pormenorizadas de las condiciones actuales
(inicio, evolucién, frecuencia, manejo, etc.). También serd necesario incluir la histo-
ria médica personal y familiar (destacando las condiciones neuroldgicas y psiquitri-
cas). Si la evaluacién se le hace a un nifo, hay que hacer hincapié en la historia del
desarrollo psicomotor, con datos sobre las caracteristicas del embarazo y el parto de
la madre. La descripcion de las caracteristicas de personalidad y de conducta es rele-
vante, sobre todo cuando se hayan observado cambios relacionados con el motivo de
consulta. Es obligatorio interrogar a uno de los familiares para obtener datos mas
confiables. Si la informacién del familiar puede crear conflictos con el paciente, es
preferible entrevistar a ambos por separado.
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PRUEBAS NEUROPSICOLOGICAS

La seleccion de las pruebas neuropsicolégicas esta influida por la aproximacioén teo-
rica del neuropsicélogo, la edad del paciente y la condicién neurolbgica de éste. Dos
son los procedimientos clinicos de diagnéstico neuropsicolégico mas utilizados
(Fennel y Bauer, 1989; Ardila y Rosselli, 1992): 1) el procedimiento puramente psi-
cométrico, caracterizado por la administraciéon de una bateria neuropsicolégica
estandar. En este caso, la seleccion de las pruebas no considera la problematica
especifica del paciente. A todos los pacientes se les administra un paquete de prue-
bas que evalian determinadas funciones cognoscitivas, amplias con datos normati-
vos. Una limitacién de este tipo de evaluaciones es la poca importancia que se le da
al andlisis de factores cualitativos, procedimiento que estaria representado por el
uso de baterias neuropsicolégicas; 2) el segundo procedimiento es mucho mas clini-
co y permite utilizar herramientas psicométricas acordes con las condiciones del
paciente. Es decir, no se recurre siempre a las mismas pruebas, sino que éstas vari-
an segun el motivo de la consulta, la edad, el nivel educativo y el objetivo de la eva-
luacién. En este enfoque se permite utilizar pruebas psicolégicas y psicoeducativas;
es un enfoque mucho mds centrado en el nifio y exige amplios conocimientos por
parte del evaluador, no sélo de las pruebas neuropsicolégicas sino también de los
efectos especificos e inespecificos que puede producir una lesién cerebral.

Desde el punto de vista préctico es ttil tener un listado de las pruebas que se
pueden aplicar a los diferentes grupos de edad o para las diferentes condiciones neu-
rolégicas. Se logra asi mayor eficiencia en el proceso de evaluacién y se evita la omi-
sién de pruebas importantes. El cuadro 14.1 presenta una lista de las pruebas mas
utilizadas en la evaluacién neuropsicolégica.

Cuabro 14.1. Algunas pruebas de diagnostico frecuentemente utilizadas en neuropsicologia

NIVEL COGNOSCITIVO GENERAL

Examen Breve del Estado Mental (Minimental Status Examination)
Neuropsi

Escala de Inteligencia de Wechsler para Adultos

Bateria Psicoeducativa Woodcock

MOTRICIDAD

Fuerza

Prueba de oscilacion dactilar

Secuencias de movimientos alternantes
Examen de dominancia lateral

Prueba de praxis ideomotora e ideacional

ATENCION
Retencion de digitos (directos e inversos)
Control mental (escala de memoria de Wechsler)
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Prueba de cancelacién o ejecucion continua

Digito simbolo (escala de inteligencia de Wechsler)
Sustraccion seriada

Prueba de rastreo (bateria neuropsicoldgica Halstead-Reitan)
Neuropsi atencion y memoria

LENGUAJE

Prueba de Boston para el diagnostico de las afasias
Prueba de denominacion de Boston

Prueba de las fichas

Examen multilingiie de las afasias

Pruebas de lectura, escritura y gramatica en espanol
Pruebas de fluidez verbal (semantica y fonologica)

SOMATOSENSORIAL

Localizacion de puntos

Discriminacion de dos puntos

Extincion ante doble estimulacion simultanea
Reconocimiento de los dedos
Reconocimiento de objetos

HABILIDADES VISOESPACIALES Y CONSTRUCCIONALES
Reconocimiento derecha-izquierda

Copia de la figura compleja de Rey-Osterrieth

Disefio con cubos y rompecabezas

Dibujo espontaneo

Dibujo de un reloj

Reconocimiento de figuras superpuestas (tipo Poppelreuter)
Reconocimiento de figuras esquematizadas
Reconocimiento y localizacion de puntos en un mapa
Prueba de Semmes

Reconocimiento de orientacion de lineas

Prueba de biseccion de una linea

Prueba de negligencia visual

Prueba de reconocimiento de caras

MEMORIA

Digitos

Cubos de Corsi

Escala de memoria de Wechsler

Prueba de memoria visual de Benton

Aprendizaje verbal seriado (curva de memoria)

Reproduccion inmediata y/o diferida de la figura de Rey-Osterrieth
Prueba de aprendizaje verbal de California

FUNCIONES EJECUTIVAS

Prueba de Categorizacion

Prueba de Clasificacion de Tarjetas de Wisconsin
Prueba de Stroop

Analogias (escala de inteligencia de Wechsler)
Solucion de problemas aritméticos

Piramide de México

Torre de Hanoi
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Una evaluacién neuropsicoldgica suele incluir pruebas que determinan el nivel
de funcionamiento del paciente en las siguientes dreas:1) capacidad cognoscitiva
general; 2) motricidad; 3) atencién; 4) memoria; 5) lenguaje; 6) somatosensorial; 7)
habilidades visoespaciales y visomotoras; 8) funciones ejecutivas; 9) conceptualiza-
cién y razonamiento, y 10) conducta social y emocional. En caso de una evaluacién
neuropsicologica infantil se debe incluir también la evaluacién de logros académicos,
como lectura, escritura y matematicas.

Capacidad cognoscitiva general

Como parte de la evaluacién cognoscitiva, el neuropsicélogo tiende a describir la
funcién intelectual general del paciente. Determinar la capacidad intelectual general
es importante porque ayuda a determinar si el paciente presenta un compromiso
global de la funcién cognoscitiva o, por el contrario, su problema se refiere a un tras-
torno neuropsicologico especifico.

ESCALA DE INTELIGENCIA DE WECHSLER PARA ADULTOS

Las pruebas que més se utilizan para obtener un factor intelectual general son la
escala de inteligencia de Wechsler para adultos (WAIS-IIII), para nifos (WISC-R 0 WISC
111, wisc-1v) (Wechsler, 1988, 2005) y la escala de Wechsler para preescolares (WpPSI)
(Wechsler, 1976). De ellas, hay varias versiones y adaptaciones al espanol: la EIwa,
adaptada en Puerto Rico, y la waIS y waIs-11I, adaptadas en Espana. Ademas, se han
realizado otras adaptaciones en México y Argentina. Estas escalas de inteligencia
ofrecen un cociente intelectual (CI) total y un cociente intelectual verbal y no verbal
o de manipulacién. Las nuevas escalas de inteligencia de Wechsler proporcionan
puntajes compuestos de compresién verbal, razonamiento perceptual, rapidez en el
procesamiento y memoria operativa o de trabajo.

La interpretacién de los resultados de una escala de inteligencia no tiene equi-
valente en psicologia y neuropsicologia. En neuropsicologia importa més la ejecu-
cién en las diferentes subpruebas, los tipos de errores que presenta el paciente y los
déficit que puedan subyacer en tales errores que el cociente de inteligencia que se
pueda obtener. Muchas de las subpruebas de las baterias de inteligencia corresponden
a las pruebas con que se evaldian los defectos neuropsicolégicos; tal es el caso de las
subpruebas de disefio con cubos y retencién de digitos de la escala de inteligencia
de Wechsler: la primera corresponde al tipo de evaluacién que se utiliza para el exa-
men de la praxis construccional, y la segunda a la tarea modelo en el examen de
memoria verbal inmediata.

BATERIA PSICOEDUCATIVA WOODCOCK-JOHNSON

La Bateria Psicoeducativa de Woodcock-Johnson (Woodcock y Jonhson, 1977), la
prueba de habilidades cognoscitivas-revisada (Woodcock y Muiioz-Sandoval, 2001)
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y, mas recientemente, la Bateria Woodcock-Mufioz 111 (Woodcock et al., 2004) ofre-
cen una serie de subpruebas para evaluar funciones cognoscitivas y logros académi-
cos en nifos y en adultos. Las normas en espafiol se extrajeron de las normas en
inglés mediante el método de calibracion (Calibration-equating data), en el cual se
buscaron los puntajes estdndar estableciendo una equivalencia del nivel de dificul-
tad de las subpruebas en espaifiol y su equivalente en inglés. Esta bateria es muy
usada en los Estados Unidos entre los psicélogos escolares e incluso los neuropsi-
célogos (Lezak, 2004). Rosselli ef al., (2001) describen adaptaciones al espafiol lati-
noamericano.

EXAMEN BREVE DE ESTADO MENTAL

Hay pruebas de tamizaje que ayudan a detectar un defecto global en la funcién cog-
noscitiva. Para ello se puede utilizar una minibateria neuropsicolédgica que le ofrez-
ca al clinico la oportunidad de obtener un perfil de la funcién cognoscitiva y
determinar cuéles dreas merecen ser evaluadas con més profundidad. Es frecuente
encontrar clinicos, en particular médicos, utilizando el Examen Breve del Estado
Mental (Folstein ef al., 1975) con este propésito. Por lo general, un puntaje por deba-
jo de 26 (de un total de 30) se considera anormal. Esta prueba, sin embargo, resulta
poco confiable en pacientes con bajo nivel educativo y ademads se pueden registrar
muchos falsos negativos en personas con alto nivel educativo. Ostrosky et al.,
(2000) desarrollaron una prueba en espafiol llamada Neuropsi, que permite evaluar
rapidamente la funcién cognoscitiva general. E1 Neuropsi ha sido estandarizado en
varios paises latinoamericanos y ha mostrado una gran sensibilidad en casos de
demencia.

NEUROPSI

Es una prueba de tamizaje que ha sido validada en una amplia muestra mexicana con
diferentes niveles educativos (Ostrosky ef al., 1999). Su administracién se logra en
un tiempo limite de 25 minutos e incluye subpruebas de orientacién temporal y
espacial, lenguaje, memoria, habilidades construccionales, capacidad de conceptua-
lizar y destrezas motoras.

Motricidad

En la evaluacién neuropsicoldgica, las alteraciones motoras son aquellas que se
observan a pesar de que el sujeto tiene una fuerza adecuada. Las alteraciones en la
fuerza y en la velocidad de los movimientos se consideran un indicativo de lesion
cerebral. Por tradicién, se considera que la diferencia en las destrezas motoras entre
la mano preferida y la no preferida no debe exceder un 10%. Una diferencia de 20%
0 mas sugiere una lesién cerebral, particularmente en sujetos diestros, en quienes
la asimetria hemisférica en el control motor es mas evidente.
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EVALUACION DE LA FUERZA Y LA DESTREZA MANUAL

La fuerza se evalta cuando se pide al paciente que apriete los dedos indice y medio
del examinador; para mayor precisién, también se puede utilizar un dinamémetro,
como se hace en la bateria neuropsicoldgica de Halstead-Reitan (Reitan y Davidson,
1974; Reitan y Wolfson, 1985). En general, la diferencia de fuerza entre la preferida
y la no preferida es pequena pero significativa (del orden de 10%). La disminucién
de la fuerza se relaciona a menudo con disfunciones o lesiones frontales contralaterales.

PRUEBA DE OSCILACION DACTILAR

Es una subprueba de la bateria neuropsicolégica de Halstead-Reitan. Por medio de
un contador mecanico o eléctrico, se pide al paciente que teclee lo més rapido posi-
ble con el dedo indice sin levantar la mano. Usualmente se toman lapsos de diez
segundos, repetidos varias veces con una y otra mano, y se obtiene el promedio para
cada mano. Se espera que haya, en condiciones normales, una pequefa diferencia a
favor de la mano preferida. De haber lesiones parietales y frontales, sobre todo, se
encuentra una ejecucién disminuida con la mano contralateral. Colombia cuenta con
sus propias normas para este tipo de pruebas (Ardila ef al., 1992)

SECUENCIAS DE MOVIMIENTOS ALTERNANTES

Es una prueba puramente cualitativa que trata de explorar los movimientos finos de la
mano (Luria, 1977). Se pide al paciente que mueva alternativamente el dedo indice y
el dedo medio en forma independiente, o que con el pulgar toque los otros dedos de
manera secuencial. Esta prueba representa un examen de movimientos finos, por lo
que su ejecucion se altera en caso de lesiones premotoras. Sin embargo, los sujetos
analfabetas tienen problemas para realizar esta prueba, pues se supone que su entre-
namiento en la realizaciéon de movimientos finos es limitada (Rosselli ef al., 1990).

EXAMEN DE DOMINANCIA LATERAL

Hay varias escalas para determinar la dominancia lateral de una persona. Las mas
empleadas son el Inventario de Preferencia Manual de Annett (1967), el Inventario
de Edinburgo (Oldfield, 1971), el Inventario de Waterloo (Bryden, 1977, 1982) y el
Inventario Extenso de Preferencia Lateral de Healey, Liedermann y Geschwind
(1986). A menudo, la determinacién de la dominancia lateral se establece a través de
un cuestionario informal (qué mano utiliza para escribir, para lanzar una piedra, para
encender un fésforo, etc) o por medio de la observacion directa del paciente.

PRUEBA DE PRAXIS IDEOMOTORA E IDEACIONAL

Aunque no existe un sistema de cuantificacion correctamente estandarizado en neuro-
psicologia para el examen de la praxis ideomotora e ideacional, si hay algunas tareas que
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se emplean por rutina en neuropsicologia (Poeck, 1986). Algunos signos considerados
como patolégicos, como usar la mano como instrumento, pueden aparecer normal-
mente no sélo en nifios sino también en adultos analfabetas (Rosselli et al., 1990).

Atencion

La atencién es un requisito esencial para el adecuado funcionamiento cognoscitivo.
Los pacientes con problemas atencionales tienen dificultades de aprendizaje y una
menor capacidad para almacenar informacién. Para un correcto nivel de atencién se
requiere inhibir la informacién irrelevante y focalizar la informacién relevante, man-
teniendo ésta por periodos prolongados (concentracién). Muchas estructuras cere-
brales se relacionan con el proceso atencional. Sin embargo, las conexiones entre la
formacién reticular en el tallo cerebral, los nticleos del tdlamo y los 16bulos frontales
se consideran fundamentales en el control de la atencién. Las disfunciones o lesio-
nes de este circuito alteran de manera importante la capacidad atencional (Ardila y
Rosselli, 1992; Stuss y Knigth, 2002)

Los problemas atencionales pueden observarse también como consecuencia de
ansiedad y depresién. Los adolescentes, por ejemplo, suelen desarrollar defectos
atencionales secundarios a estados emocionales. Los nifios con compromisos cog-
noscitivos globales, como es el caso del retardo mental, y los adultos con demencia
presentan una capacidad atencional reducida. Entre los trastornos neuropsiquiatri-
cos mayormente relacionados con defectos atencionales se hallan los traumatismos
craneoencefilicos y los trastornos de atencién e hiperactividad.

El neuropsicélogo debe establecer si el problema atencional del paciente se
encuentra en un reducido volumen atencional o en una limitada capacidad de con-
centracién. Asimismo, en pacientes con problemas de aprendizaje, como los nifios,
se debe observar si se disocian la atencién visual y la auditiva.

Los problemas atencionales pueden interferir en el desempefio en otras prue-
bas neuropsicolégicas. Se deben evitar sesiones de evaluacién prolongadas, que
duren mas de 45 minutos. Siempre que sea necesario, hay que introducir recesos.
Los defectos atenciones pueden incrementarse en casos de fatiga o pueden apare-
cer en nifos que, en condiciones diferentes, no los presentarian.

Entre las pruebas neuropsicoldgicas mas recurrentes para evaluar la atencién audi-
tiva se encuentra la prueba de retencién de digitos del WiSC-rR (WISC-1v). Los digitos en
progresion se consideran la subprueba por excelencia para evaluar el volumen aten-
cional. Por el contrario, los digitos en regresién evalian, ademas del volumen atencio-
nal, la capacidad de concentracién y secuenciacion.

Es dificil encontrar una prueba que mida sélo la atencién. Por lo general, las
pruebas de atencién miden también otras funciones cognoscitivas. La destreza del
clinico es importante. En seguida se describen las principales pruebas atencionales
empleadas en neuropsicologia.
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PRUEBAS DE CANCELACION DE LETRAS Y FIGURAS

Se le presenta al paciente una serie de letras escritas en un papel y se pide que tache
tan rapido como pueda una letra o una figura determinada, por ejemplo la letra A. Se
toma el tiempo y se analizan errores, como tachar letras equivocadas u omitir la letra A.

RETENCION DE DIiGITOS

La retencién de digitos en progresion y regresion es una tarea que forma parte de
diversas baterias psicoldgicas y neuropsicoldgicas, como la escala de inteligencia de
Wechsler y la escala de memoria de Wechsler. Sin embargo, no sélo se trata de una
tarea atencional, sino de una prueba de memoria verbal inmediata. Los digitos en
regresion son una prueba notoriamente méas sensible a defectos atencionales que los
digitos en progresion. A este respecto, Colombia ha desarrollado sus propias prue-
bas (Ardila, Rosselli y Puente, 1992) (véase cuadro 14.2); se advierte que la prueba
de digitos, sobre todo los digitos en progresion, es muy resistente a los fenémenos
de envejecimiento, pero discretamente sensible a factores educacionales.

CONTROL MENTAL

Es una subprueba que forma parte de la escala de memoria de Wechsler. Se le pide
al paciente que diga el alfabeto en menos de 30 segundos, y que cuente desde el
nimero 20 hacia atras. Asimismo, se le pide que sume de 3 en 3 hasta el 40. Al final,
se contabilizan el tiempo requerido y el nimero de errores del sujeto. Los pacientes
con dano cerebral presentan una ejecucién disminuida en esta tarea, en particular
cuando hay defectos atencionales relacionados.

Cuabro 14.2. Digitos en progresion y regresion. Promedios normativos en diferentes grupos de
edad segun el nivel educacional obtenidos en 346 sujetos normales (adaptado de Ardila et al., 1994)

61-65 66-70 71-75 >75 Promedio Escolaridad

0-5 anos Progresion 4.5 4.5 4.5 4.5 4.5 4.5
Regresion 2.9 2.9 2.8 2.8 2.7 2.8
6-12 anos Progresion 5.1 5.1 5.1 5.1 5.1 5.1
Regresion 3.2 3.2 3.2 3.2 3.1 3.2
>12 anos Progresion 5.8 5.8 5.8 5.8 5.8 5.8
Regresion 3.9 3.9 3.9 3.6 3.1 3.7
Promedio Progresion 5.1 5.1 5.1 5.1 5.1 5.1
Regresion 3.3 3.3 3.3 3.3 2.9 3.2
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PRUEBA DE EJECUCION CONTINUA

Una de las pruebas més usuales al evaluar la atencién visual sostenida es la prueba
de ejecucién continua, de la que hay varias versiones, incluso computarizadas. En
esta prueba se le presentan al paciente letras independientes por periodos de 50
milisegundos. En una primera parte, se trata de oprimir una tecla cada vez que el
sujeto detecte la letra “X” (Conners, 1994); en la segunda parte, debe oprimir una
tecla cada vez que aparezca la letra “X” precedida por la letra B. Se evalia el tiem-
po de reaccion, las respuestas ante estimulos inadecuados, el nimero de aciertos y
el nimero de errores.

DiGITO-SiIMBOLO

Es una subprueba de la escala de inteligencia de Wechsler en la que el paciente debe
marcar el simbolo que corresponda a una secuencia de digitos, segin un modelo pre-
sente. Se relaciona inversamente con la lentificacién motora y con merma de la aten-
cién. Es una de las tareas atencionales mas recurrentes en psicologia. En Colombia
existen normas para sujetos mayores de 55 anos (Ardila y Rosselli, 1989b).

SUSTRACCION SERIADA

La sustraccién seriada (100-7) es una tarea ampliamente empleada en neurologia y
neuropsicologia. En ocasiones, en lugar del nimero 7 se emplea el 3, el 13 o0 el 17.
Asi, se modifica el nivel de dificultad. Es una tarea de atencién, pero también de cal-
culo y de “flexibilidad del pensamiento’, en la que suelen fallar los pacientes con
dafo en las regiones prefrontales del cerebro, asi como los que presentan acalculia
y defectos en el lenguaje.

PRUEBA DE RASTREO

Es una subprueba de la bateria neuropsicolégica de Halstead-Reitan. Se presenta
una serie de niimeros y letras en desorden que el sujeto debe unir con una linea. No
s6lo es una prueba de atencién, sino también de velocidad motora. Las respuestas
del paciente pueden ser de diferentes tipos, dependiendo de cual sea su defecto sub-
yacente: omisiones, negligencia, lentificacion, etcétera.

Memoria

Al evaluar la memoria no se pretende solamente saber si hay o no defectos de memo-
ria, sino también determinar cudl es el defecto especifico en el proceso de memoria.
Para ello, se deben incluir pruebas que evaliien la capacidad de registro de la infor-
macion, el almacenamiento y la habilidad de recobro, asi como técnicas de recobro libre
y técnicas de recobro mediado a través del reconocimiento. Hay factores, como la
depresion, que pueden influir en el desempeiio del paciente en pruebas de memoria.
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Sin embargo, a diferencia del que padece una demencia de tipo Alzheimer, el pacien-
te deprimido se beneficia con técnicas de reconocimiento, pues su problema radica en
la capacidad de recuperar la informacién y no en el proceso de almacenamiento. Por
el contrario, el sujeto con demencia de Alzheimer tiende a presentar serios proble-
mas para almacenar nueva informacién. Asimismo, para evaluar la memoria remota
hay que preguntar al paciente sobre hechos que ocurrieron muchos anos atras.

El 16bulo temporal, en particular las estructuras del sistema limbico (el hipo-
campo y sus conexiones), se relaciona con el proceso de almacenamiento de nueva
informacién y con el recobro de informacién recientemente adquirida. Las lesiones
en estas regiones del cerebro producen una pronunciada amnesia tanto anterégrada
(el sujeto es incapaz de aprender cosas nuevas) como retrégrada (tiene problemas
para recobrar informacién ya almacenada). La etapa de registro de informacién esta-
ria determinada por las areas corticales posteriores y las regiones cerebrales invo-
lucradas en procesos atencionales (I6bulo frontal, sistema reticular y ntcleos
talamicos). Quienes padecen tanto lesiones focales de las dreas corticales posterio-
res de asociacién como disfunciones del 16bulo frontal pueden tener un problema de
registro de informacién secundario, ya sea al defecto agnésico especifico o al pro-
blema atencional, respectivamente.

Al seleccionar las pruebas de evaluacién de la memoria deben incluirse aque-
llas que evalien memoria inmediata, memoria a corto plazo y memoria a largo pla-
zo. También debe evaluarse el patrén y la curva de adquisicién de nueva
informacién. Hay que considerar las modalidades verbales y no verbales de la
memoria. El deterioro de la memoria verbal puede indicar que hay una disfuncién
del hemisferio izquierdo; por el contrario, un decremento en la memoria no verbal
con conservacion de la verbal podria senalar que hay un problema en el hemisfe-
rio derecho.

La prueba més usual para evaluar la memoria verbal consiste en una lista de
palabras que el paciente debe repetir varias veces (registro); después de un inter-
valo, se le pide que las recuerde (recobro libre) y que las identifique entre una lista
mas amplia (reconocimiento). Una de las que mds se utilizan es la prueba de la
memoria verbal de California (CvLT) (Lezak, 1995). Para evaluar la memoria visual
se recurre a la prueba de retencién visual de Benton, que presenta condiciones de
memoria inmediata y memoria diferida. La bateria de memoria que mas se emplea
es la escala de memoria de Wechsler (Wechsler, 1945, 1987, 1997). En seguida se
explican algunas de estas pruebas:

DIGITOS

Los digitos en progresion se consideran la mejor medida de memoria verbal
inmediata; no sélo es una tarea de memoria, sino también de atencién. Se incluyen
en varias baterias de diagnéstico psicoldgico y neuropsicolégico (véase pruebas
de atencién).
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CUBOS DE CORSI

De una serie de cubos colocados frente al paciente, se le pide que sefiale los que
muestra el examinador, en el mismo orden. Su nimero se va incrementando hasta
alcanzar el limite maximo posible para el paciente. Esta prueba es equivalente a la
de retencién de digitos, pero de tipo no verbal (memoria inmediata no verbal). Sin
embargo, en sujetos normales es una prueba cuyo nivel de dificultad es mayor que
la retencion de digitos, y los promedios observados en su ejecucién son menores. La
subprueba del volumen de memoria visual (Visual memory span) de la bateria de
memoria de Wechsler Revisada y del Neuropsi atencién y memoria es muy seme-
jante a los cubos de Corsi en cuanto a la validez de su contenido.

CURVA DE MEMORIA

Es una de las pruebas de memoria verbal mas utilizadas al evaluar la memoria de
nifios y de adultos (Baron, 2004; Luria, 1977; Lezak, 2004; Mitrushina et al., 1999).
Consiste en presentar una secuencia de palabras para que el paciente repita las que
recuerde. La lista se sigue presentando en varios ensayos consecutivos, cuyo nime-
ro varia de cuatro a cinco, segin la prueba. Se punttan las palabras reproducidas lue-
go de la primera presentacion, el nimero de ensayos requeridos para la evocacion
total de la lista, la evocacién diferida, la forma de la curva de memoria y la presencia
de fenémenos patoldgicos (perseveracion, inclusion de palabras ajenas a la lista,
etc.). La forma de la curva puede ser ascendente —cuando el niimero de palabras
aumenta en cada ensayo—, descendente —cuando hay un decremento—, o plana —
cuando no hay cambios en el nimero de palabras recordadas en los ensayos conse-
cutivos—. A este respecto, Colombia tiene sus propias normas (Ardila, Rosselli y
Puente, 1994). Tanto el Neuropsi como la bateria de Evaluacién Neuropsicolégica
Infantil (En1) (Matute ef al., 2006) incluyen una lista de palabras que pueden medir
la curva de memoria. La figura 14.1 indica la lista de palabras de la ENI. En esta prueba

Ensayo 1 Ensayo 2 Ensayo 3 Ensayo 4
Orden [P[|AS| Orden |P|AS| Orden |P[AS| Orden [P|AS

Vaca
Mango
Pierna
Gato
Cuello
Coco

. Puerco
. Boca
FIGURA 14.1. 10, #nir!;cén
Memoria de lista 11: Mano
de palabras (curva de 12. Uva
memoria); (Matute Total aciertos
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se anota el orden en que se recuerdan las palabras y se indica si el nifio ha presen-
tado una estrategia de asociacion semantica (AS); es decir, si record6é de manera con-
secutiva dos palabras de una misma categoria, —por ejemplo, vaca y gato—. Se sabe
que en personas normales se recurre a la asociacién semantica como una estrategia
para almacenar informacion.

PRUEBA DE APRENDIZAJE VERBAL DE CALIFORNIA

Consiste en una lista de 16 palabras que se presentan oralmente en varios ensayos con-
secutivos. Se espera una curva ascendente en cuanto al nimero de palabras. Una vez que
el paciente escucha la primera lista de palabras durante cuatro ensayos consecutivos
escucha una segunda, que debe memorizar, para luego recordar la primera lista; de esta
forma se pretende analizar el efecto de la interferencia y la contaminacién proactiva y
retroactiva (Delis ef al., 1987). En la actualidad hay dos nuevas versiones de esta prue-
ba, con ciertas modificaciones en las palabras y en el sistema de calificacién (Delis, et al.,
2000). Asimismo, hay una version para nifios y otra para adultos (Lezak, 2004). Rosselli
et al., (2001) adaptaron esta prueba al espanol para nifios colombianos.

ESCALA DE MEMORIA DE WECHSLER

Aunque fue descrita hace ya bastante tiempo (Wechsler, 1945), sigue siendo la bateria
mas importante para evaluar la memoria. Consta de las siguientes subpruebas: orien-
tacion, informacién, control mental, memoria logica, retencién de digitos, reproduc-
ci6n visual y pares asociados. Luego de calificar las diferentes secciones, se obtiene un
cociente de memoria cuya interpretacién debe tomar como base el cociente de inteli-
gencia. En Colombia, se han desarrollado normas tanto para ninos (Ardila et al., 1992)
como para adultos (Ardila y Rosselli, 2003). Hoy en dia existe una Escala de Memoria
de Wechsler Revisada (Wechsler, 1986) y una Escala de Memoria de Wechsler-IIL.
Estas tltimas revisiones proporcionan también un indice de memoria total, e indices
especificos para la memoria auditiva, visual y operativa (Wechsler, 1997).

REPRODUCCION INMEDIATA Y/O DIFERIDA FIGURA DE REY-OSTERRIETH

Después de copiar la Figura se le pide inmediatamente al paciente —o bien, de 10 a
20 minutos mas tarde— que reproduzca lo que recuerde de la figura compleja de
Rey-Osterrieth. Se comparan las dos ejecuciones (puntaje copia/puntaje reproduc-
cién inmediata). En condiciones normales, se espera que una persona de 20 a 30
anos pueda reproducir de memoria cerca de 70% de la figura, si su evocacion es
inmediata; una de 40 a 50 afios evocard 60% de la figura; una mas de 50 a 60 afios
recordard 50% de la figura; otra de 60 a 70 afos retendrd 40%, y una mayor de 70
anos evocara 30%. La pérdida que se sucede durante la primera hora no es conside-
rable (cerca de 20% en relacién con su reproduccién inmediata). Se considera que
ésta es una de las pruebas mas sensibles de memoria no verbal.
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Lenguaje

Una evaluacién neuropsicolégica del lenguaje busca determinar si los niveles de
expresion y comprension oral y escrita se encuentran dentro de los limites norma-
les para la edad y capacidad intelectual del paciente. Se debe observar el nivel de fun-
cionamiento de los cinco niveles del lenguaje: fonolégico, morfolégico, sintactico,
semantico y pragmaético.

El analisis fonoldgico evalta la produccién y comprensién de los sonidos del len-
guaje (fonemas). El segundo nivel es el morfoldgico. Los morfemas son las unidades
con significado, compuestas por uno o varios fonemas. Una palabra puede tener uno
o més morfemas; por ejemplo, la palabra “casas” tiene dos morfemas casa-s. Asi, los
pacientes con afasias pueden presentar alteraciones an la comprensién de los fone-
mas y sustituciones de palabras (parafasias) que corresponderian a una alteracion
fonolégica y morfolégica respectivamente. La sintaxis es el ordenamiento de las
palabras dentro de la oracién. Los pacientes con trastornos afisicos de tipo motor
pueden presentar agramatismo, con defectos en la organizacién de la frase. La
semantica trata del significado de las palabras. Los pacientes con afasias sensoriales
derivadas de lesiones posteriores de la corteza cerebral muestran alteraciones en el
contenido del lenguaje, relacionadas con parafasias verbales que hacen incompren-
sible su lenguaje. El tltimo componente que debe analizarse del lenguaje es la prag-
matica del lenguaje, es decir, el empleo del lenguaje en un contexto social. Los
pacientes con algunas condiciones patolégicas como el autismo o las alteraciones
secundarias a dafio de los 16bulos prefrontales tienen un lenguaje formalmente
correcto pero cuyo uso es inapropiado.

Las siguientes serian algunas de las pruebas mds utilizadas en neuropsicologia
para evaluar el lenguaje:

PRUEBA DE BOSTON PARA EL DIAGNOSTICO DE LAS AFASIAS

Es quizd la prueba mas utilizada para el diagnostico de las afasias en afios recientes
(Goodglass y Kaplan, 1972). Permite obtener un perfil general del lenguaje del
paciente en diversas areas (fluidez, comprensién auditiva, denominacién, lectura
oral, repeticion, parafasias, lenguaje automético, comprensién de lectura, escritura
y musica, ademas de una escala parietal). Hay una version en espanol de esta prue-
ba, publicada por Editorial Médica Panamericana (Goodglass y Kaplan, 1979). En
1983 se publico en inglés una version revisada. En Colombia, se aplica esta prueba
con otras normas, destinada a diferentes grupos de edad y niveles educacionales
(Rosselli et al., 1990).

PRUEBA DE DENOMINACION DE BOSTON.

Se presentan al paciente 60 figuras para que las nombre (Kaplan et al., 1978). Existe
una version espanola (Garcia-Albea et al., 1986) en la que se modificaron algunas
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figuras, pero las normas utilizadas proceden de la versién inglesa. Algunas de las figu-
ras no se ajustan al vocabulario del espafol latinoamericano. Pontén ef al., (1996) adap-
taron la prueba para la poblacién hispanohablante de los Estados Unidos, modificando
algunos items. En Colombia se ha realizado un intento por estandarizar y normali-
zar esta prueba (Pineda et al., 2000). También, se han propuesto versiones abrevia-
das, con sélo 15 figuras desarrolladas directamente en espaifiol (Ardila et al., 1994).

PRUEBA DE LAS FICHAS

Esta prueba de comprension de lenguaje cuenta con dos versiones: una extensa (De
Renzi y Vignolo, 1962) y una abreviada (De Renzi y Faglioni, 1978). Contiene circu-
los y cuadrados de cuatro colores y de dos tamanos. El examinador le pide al pacien-
te que organice una serie de elementos que se encuentran en orden creciente de
dificultad. Las normas de la version abreviada incluyen un puntaje de correcciéon que
depende de la escolaridad del paciente (Lezak, 1983). Hay una traduccién y norma-
lizacién al espanol (Ardila et al., 1992). Se considera una prueba particularmente
sensible a los defectos en la comprensién del lenguaje, v es una de las que més se
utilizan en el campo de las afasias y de las demencias.

PRUEBAS DE LECTURA, ESCRITURA Y GRAMATICA EN ESPANOL

Dado que todos los sistemas de lectoescritura tienen sus peculiaridades y cada len-
gua cuenta con sus propios principios gramaticales, fue necesario desarrollar prue-
bas de lectura, escritura y gramatica propias del espafiol (Ardila et al., 1994; Avila,
1976). Los errores en la lectoescritura deben interpretarse de acuerdo con los prin-
cipios lingiiisticos y el sistema de escritura de cada lengua en particular. En las prue-
bas de lectura y escritura se debe incluir por lo menos: lectura y escritura de letras,
silabas, logotomas (palabras carentes de significado), palabras, frases y textos; cam-
bios en el tipo de letra, deletreo de palabras y reconocimiento de palabras deletrea-
das; escritura espontdnea, por copia y al dictado; comprension de 6rdenes escritas,
y pareamiento entre material escrito y figuras.

FLUIDEZ VERBAL

Se convirti6 en una de las pruebas mas difundidas en neuropsicologia. La condicién
fonolégica consiste en pedir al paciente que mencione en un minuto todas las pala-
bras que comienzan con una letra en particular (por lo comin, E Ay S, conocida en
tales condiciones como prueba FAS). Suelen excluirse los nombres propios y las pala-
bras derivadas. En su condicién semantica, se le pide al sujeto que nombre en un
minuto todos los elementos posibles que pertenezcan a una categoria determinada
(por lo general, animales, frutas, o vegetales). Ademas de la produccioén total, se tie-
ne en cuenta la conservacion de la categoria, la perseveracién en la produccién de
palabras y el empleo de palabras derivadas. Su ejecucion se encuentra disminuida en
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Cuabro 14.3. Puntajes normativos en la prueba de fluidez  pacientes con lesiones prefron-
verbal semantica y fonologica (entre paréntesis) obtenidos  t3]es. Existen normas desarro-
en 346 sujetos normales (Adaptado de Ardila et al., 1994)

lladas en Colombia para grupos
educacionales de rangos de edad

Edad (véase cuadro 14.3). Matute,
61-65 66-70 71-75 >75 Rosselli y Ardila (2004) analiza-
ron el efecto de la edad sobre la

0-5 anos 12.8 12.2 11.2 11.1 9.4 fluidez verbal en nifios mexica-
(9.4) (8.4) (7.2) (7.2)  (7.0) ¢ tre 1

6-12afos 160 159 133 127 110 nos y encontraron que entre 10s
(12.2)  (121) (9.9  (93) (7.2) ocho y los 16 afios hay un incre-

>12afos 161 161 158 137 17 mento progresivo de los puntajes
(13.3)  (12.9) (12.5) (12.4) (9.1) en las pruebas de fluidez tanto

seméantico como fonolégico.

Somatosensorial

Conocer la integridad de la percepcion tactil es también objeto de la evaluacién neu-
ropsicolégica. Las pruebas que se aplican en esta categoria requieren el reconoci-
miento de informacién simple, como la que se describe a continuacion.

LOCALIZACION DE PUNTOS

La dificultad para localizar puntos forma parte del llamado sindrome de Verger-
Déjerine (Hécaen y Albert, 1978). En condiciones normales, la capacidad de locali-
zar puntos depende del segmento corporal utilizado: es mucho mas facil localizar
puntos en la mano y sumamente complicado localizarlos en la espalda, dada la dife-
rencia en la representacion cortical de estas dos partes del cuerpo. Esta prueba es
de tipo cualitativo tanto en neurologia como en neuropsicologia, y se relaciona con
integridad somatosensorial. Los problemas para localizar puntos se vinculan a una
disfuncién parietal contralateral.

DISCRIMINACION DE DOS PUNTOS

Esta varia notablemente segtin el segmento corporal que se utilice. También es una
prueba cualitativa, y los defectos en la discriminacién de dos puntos también forman
parte del sindrome de Verger-Déjerine y se alteran en caso de lesiones parietales.

EXTINCION ANTE DOBLE ESTIMULACION SIMULTANEA

Se puede probar no s6lo en la modalidad somatosensorial, sino también visual y audi-
tiva. Por costumbre, se utilizan las manos (o los brazos) del paciente, a quien se le
pide que diga qué lado se le estimulé. Sin previo aviso, se le presentan dos estimulos
tactiles simultineos. En ocasiones se recurre a la estimulacién cruzada, empleando
para ello la mano y la cara (prueba mano-cara). Los pacientes con lesiones parieta-
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les pueden extinguir el estimulo presentado en el hemicuerpo contralateral a la
lesién y ocasionalmente presentar alestesia. En lesiones occipitales y temporales
puede haber extincién visual y auditiva.

RECONOCIMIENTO DE LOS DEDOS

Por lo general, el conocimiento de los dedos se prueba pidiéndole al paciente que
muestre, sefiale, reconozca y nombre los dedos de la mano, los cuales se pueden
numerar para facilitar la tarea. Se han desarrollado pruebas estandarizadas de cono-
cimiento dactilar (Benton ef al., 1983). La agnosia digital se incluye en el sindrome
de Gerstmann (agnosia digital, desorientacién derecha-izquierda, acalculia y agra-
fia), también llamado sindrome angular izquierdo. Hay que diferenciar los defectos
en la denominacién de los dedos (anomia digital) de los defectos en el reconoci-
miento de los mismos (agnosia digital), aunque el nexo entre unos y otros es muy
estrecho. Sin embargo, desde el punto de vista conceptual, la anomia digital se con-
sidera un signo de autotopagnosia e incluye la mediacién del lenguaje. La agnosia
digital no incluye la mediacién verbal.

RECONOCIMIENTO DE OBJETOS

Reconocer objetos colocados en la mano del paciente, sin que éste los vea, constituye
otro nivel mas de percepcién tactil. Objetos de uso cotidiano, como una moneda, una
argolla, un l4apiz o una llave, se colocan en la mano del sujeto para que €l los nombre.
Si no recuerda los nombres, se le pide que enumere las caracteristicas del objeto (for-
ma, tamafo, material, etc.). En estas pruebas cualquier error es significativo y puede
indicar alguna lesién en el hemisferio contralateral a la mano utilizada (Lezak, 2004).

Habilidades visuales, visoespaciales y construccionales

Evaluar habilidades visoespaciales determina una capacidad normal en el anélisis de
informacién visual. Hay dos tipos de analisis visual ampliamente explorado: el prime-
ro incluye reconocimiento de lo que se esta viendo, y el segundo incluye su posicién y
localizacion. En los adultos, las lesiones en las dreas de asociacion occipito-tempo-
rales producen cambios en el reconocimiento visual (agnosia visual) de objetos o en
el reconocimiento de las caras, mientras que la disfuncién de las areas de asociacién
occipito-parietales altera la manera en que se perciben las distancias y la profundi-
dad. Es decir, en el cerebro se desocian las dreas que participan en el anlisis e inter-
pretacién de los estimulos visuales y las dreas responsables de su localizacién
espacial. Por ello, la evaluacién debe poner a prueba el funcionamiento de ambas
habilidades visuales. Por lo general, se considera que el hemisferio derecho es el
mediador principal de las capacidades visoespaciales. No obstante, en casos de lesio-
nes bilaterales se registra la presencia simultidnea de agnosia visual y de alteracio-
nes en la apreciacién de distancias.
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Otra destreza importante en el examen de las habilidades visoperceptuales es la
capacidad construccional, que permite al paciente copiar disefios, dibujar esponta-
neamente y ensamblar partes dentro de un todo. Los pacientes con lesiones focales
o globales pueden mostrar defectos neuropsicolégicos visoepaciales especificos,
como apraxia construccional, agnosia viso-espacial, hemi-inatencién e incluso pro-
sopagnosia.

Las habilidades visomotoras incluyen, ademas de un componente perceptual, un
aspecto motor relacionado con el control visual y un componente grafomotor de la
escritura. Un examen de caligrafia podria evaluar la capacidad de coordinar movi-
mientos finos bajo el control visual.

Como pruebas para evaluar el reconocimiento visual perceptual se encuentran
la de Benton, de orientacién de lineas (Spreen y Strauss, 1991), y las que implican
el reconocimiento de objetos; por ejemplo, se puede utilizar la prueba de denomina-
ci6én de Boston y la de reconocimiento de caras (Benton et al., 1983). La prueba neu-
ropsicolégica visomotora que mas se emplea es la figura compleja de Rey-Osterrieth
(Rey, 1977; Ardila y Rosselli, 1992), mediante la cual se le pide al paciente que copie
una figura compleja dificilmente verbalizable. Rosselli y Ardila (1991) incorporan
normas para los niflos. También se acostumbra utilizar algunas subpruebas de la
escala de inteligencia de Wechsler, como el ensamblaje de cubos y los rompecabezas.

A continuacién se presentan algunas de las pruebas habituales para evaluar las
habilidades espaciales y visomotoras.

RECONOCIMIENTO DERECHA-IZQUIERDA

Se pide al paciente que indique cudles son sus lados derecho e izquierdo, asi como
los del examinador. Para ello, las 6rdenes deben ser simples y cruzadas, de manera
que incluyan dos dimensiones laterales (por ejemplo: “con su mano derecha sefiale
mi oreja izquierda”). Se han puesto en practica pruebas estandarizadas de conoci-
miento derecha-izquierda (Benton et al., 1983). Los déficit en el reconocimiento
derecha-izquierda son parte del sindrome de Gerstmann, aunque los pacientes fron-
tales también tienden a caer en errores derivados de su impulsividad en las res-
puestas, no obstante, logran corregirlos.

COPIA DE LA FIGURA COMPLEJA DE REY-OSTERRIETH

La llamada Figura Compleja de Rey-Osterrieth (Osterrieth, 1944) se ha convertido
en una de las tareas favoritas para evaluar no sélo las habilidades construccionales
(copia) sino también la memoria no verbal (reproduccién inmediata y/o diferida). La
valoracién puede ser cualitativa y/o cuantitativa (Knight, y Kaplan, 2003). El siste-
ma cuantitativo mas recurrente es el desarrollado por Taylor, que distingue 18 ele-
mentos, cada uno de los cuales puede puntuarse con un maximo de 2 puntos para un
total de 36. Colombia tiene sus normas para copiar y reproducir la Figura Compleja
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de Rey-Osterrieth (Rosselli y Ardila, 1991). Ardila y Rosselli (2003) han cuestio-
nado la influencia del nivel educativo. El Neuropsi incluye versiones adaptadas de
figuras complejas con normas para nifios y adultos (Ostrosky et al., 1999), asi
como el Neuropsi Atencién y Memoria (Ostrosky ef al., 2003) y la Evaluacién
Neuropsicoldgica Infantil (ENI) (Matute et al., 2006)

DISENOS CON CUBOS Y ROMPECABEZAS

Forman parte de la escala de inteligencia de Wechsler. Son pruebas tipicas de habi-
lidades construccionales con las cuales se puede hacer una valoracion cualitativa y/o
cuantitativa. Se espera una alta relacién (aunque no perfecta) entre la ejecucién en
la prueba de disefio con cubos y las pruebas de dibujo (copia de la Figura Compleja
de Rey-Osterrieth, dibujo espontineo, dibujo de un reloj, etc.); todas ellas se desti-
nan a determinar defectos construccionales.

DIBUJO ESPONTANEO

Se pide al paciente que dibuje una margarita, una casa, una bicicleta o un cubo, para
obtener una calificacién cualitativa, y se tiene en cuenta el uso simétrico del espa-
cio, el nexo entre los elementos, el factor de tridimensionalidad y cuestiones simi-
lares. Los defectos en la ejecucién son un signo de apraxia construccional. Sin
embargo, los pacientes analfabetas tienen una ejecucién muy pobre en estas tareas
(Ardila et al., 1989).

Dibujo de un reloj. Se trata de un caso particular de dibujo espontidneo (Leach et
al., 1994). Si el paciente no puede hacerlo, el examinador se encarga de dibujar el
contorno para que aquél haga los niimeros y las agujas del reloj, que deben senalar
las “ocho y veinte minutos”, o bien “diez minutos para las once”. La valoracién sue-
le ser cualitativa, pero se han encontrado otros errores en distintos grupos de pato-
logias. Esta prueba es ideal para valorar las demencias y las lesiones hemisféricas
derechas relacionadas con defectos espaciales; en tales casos se observa negligen-
cia hemiespacial y desorganizacién de los elementos en el espacio.

Reconocimiento de figuras superpuestas (tipo Poppelreuter). A partir de Walter
Poppelreuter, el procedimiento mas utilizado en el examen de las agnosias visuales
consiste en presentar al paciente varios dibujos que contienen figuras superpuestas.
Un paciente con defectos en el reconocimiento visual es incapaz de separar las figu-
ras. Aunque hay miiltiples series de dibujos disefiadas por distintos autores, todas se
derivan de Poppelreuter quien las utilizo para estudiar los efectos de traumatismos
craneoencefalicos durante la primera guerra mundial. Y son aproximadamente equi-
valentes. Sin embargo, los pacientes con poca experiencia en el reconocimiento de los
objetos por medio de representaciones pictoricas suelen tener fallas (Ardila, Rosselli
y Rosas, 1989). La figura 14.2 ilustra un ejemplo de un figura superpuesta tomada de
la bateria de Evaluacion Neuropsicolégica Infantil (Matute ef al., 2006).
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FiGUrA 14.2. Ejemplo de una figura superpuesta y una figura esquematizada incompleta (Matute
et al., 2006)

RECONOCIMIENTO DE FIGURAS ESQUEMATIZADAS

Los pacientes con agnosias visuales tienen problemas para reconocer las figuras
cuando se reduce la cantidad de senales distintivas que ellos poseen. Por esto, las
figuras esquematizadas de objetos o animales representan un estimulo apropiado
para detectar fallas en la percepcion visual (véase figura 14.2). Un paciente puede
identificar correctamente los objetos que se le presentan, e incluso las fotografias y
los dibujos; sin embargo, cuando disminuye el nimero de sefiales que posee, como
sucede en las figuras de objetos esquematizadas es imposible identificarlos. Su pobre
ejecucion puede ser un signo de agnosia visual relacionada con lesiones occipitales.

RECONOCIMIENTO Y LOCALIZACION DE PUNTOS EN UN MAPA

Es una prueba cualitativa que explora la orientacién geogréfica (Hécaen y Albert,
1978). Se pide al paciente que dibuje el plano del sitio donde se encuentra, o que aco-
mode sobre un mapa del pais las coordenadas espaciales (norte, sur, oriente, occiden-
te) y las principales ciudades. Quien tenga lesiones parietales (y parcialmente
frontales) derechas confundira las dimensiones espaciales, agrupar las ciudades en
un solo lado del mapa, mostrara confusiones especulares y ubicari incorrectamente
los sitios; al dibujar el mapa del sitio donde se encuentra, presentara fallas en la ubi-
cacion espacial de los sitios sefialados.

PRUEBA DE SEMMES

Se marcan nueve puntos en el piso y se le pide al paciente que siga determinadas direc-
ciones, cada vez mas complejas, utilizando para ello una serie de mapas (Semmes
et al., 1963). La prueba aborda el manejo de direccionalidad y la rotacién mental del
espacio, y su ejecucion se encontrard alterada en caso de lesiones parietales dere-
chas, relacionadas con agnosia y amnesia espacial, y pérdida de conceptos geograficos.
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PRUEBA DE BISECCION DE UNA LIiNEA

Es una de las pruebas mas sencillas y frecuentes para evaluar la negligencia visual
hemiespacial; consiste en pedirle al paciente que divida una linea (o una serie de
lineas) por la mitad. Se valora la simetria en la divisién. El nivel de dificultad de la
tarea puede graduarse, si se colocan marcas en los extremos de las lineas o si desde
un principio se muestran al paciente los extremos de la linea. Los errores se rela-
cionan con hemi-inatencién contralateral a lesiones cerebrales y son méis evidentes
en lesiones parietales derechas.

PRUEBA DE NEGLIGENCIA VISUAL

Albert (1973) estandariz6 una prueba simple para reconocer la negliencia hemiespacial.
En una hoja de papel se dibujan —en tres columnas— 40 lineas, cada una de 2.5 cm,
con diferentes orientaciones. En la columna central se ubican cuatro lineas, y 18 a
cada lado. Se pide al paciente que tache todas las lineas, y se calculan las omisiones
a la derecha y a la izquierda. En condiciones normales, no se esperan omisiones en
ninguno de los lados.

La negligencia hemiespacial se puede detectar en cualquier prueba que requie-
ra del uso del espacio como dibujo espontaneo o copia de figuras

PRUEBA DE RECONOCIMIENTO DE CARAS

Consiste en parear una cara con una serie de caras de la misma persona o de otras,
y solamente una de ellas es la correcta (Benton et al., 1983). A medida que avanza la
prueba se va incrementando el nivel de dificultad. Esta prueba es sensible a lesio-
nes posteriores del hemisferio derecho, relacionadas con defectos en el reconoci-
miento de caras (prosopagnosia).

Por otro lado, la capacidad del paciente para reconocer expresiones emocionales
no siempre es objeto de evaluacién; sin embargo, en caso de lesiones del hemisferio
derecho se decrementa esta habilidad. Los nifios que presentan el llamado sindrome
de aprendizaje no verbal no reconocen expresiones emocionales (Ardila et al., 2005).
Escasean las pruebas clinicas para evaluar la percepcién de expresiones emociona-
les. La bateria EN1 (Matute et al., 2006) incluye una subprueba para este objetivo.

Funciones ejecutivas

“Funciones ejecutivas” es un término del &mbito neuropsicolégico que disigna una
serie de funciones cognoscitivas que implican atencién, concentracion, selectividad
de los estimulos, capacidad de abstraccién, planeacion, flexibilidad conceptual y
autocontrol. Estas funciones tienen relacion con la capacidad de expresarse y actuar
y se atribuyen en particular a los 16bulos frontales, como se indica en el capitulo 20.
El término funcién ejecutiva incluye variados componentes de la conducta, imposibles
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de evaluar con s6lo una prueba neuropsicolédgica. La capacidad de planeacién y la fle-
xibilidad conceptual y el autocontrol se pueden evaluar con instrumentos como la
prueba de clasificacion de tarjetas de Wisconsin (Heaton, 1981), la prueba de cate-
gorizaciéon (Reitan y Wolfson, 1993) y la piramide de México. Otras mas, como la
subprueba de semejanza del WisC y las pruebas de fluidez verbal (Spreen y Strauss,
1991) evaldan la formacién de conceptos y la iniciativa verbal. El aspecto atencional,
la impulsividad y el autocontrol se evaluarian ademdas con pruebas atencionales
como la de ejecucién continua, la de colores y palabras de Stroop, la de rastreo (Trail
Making test) y la subprueba de digito-simbolo de la prueba de inteligencia de
Wechsler.

PRUEBA DE CATEGORIZACION

Esta prueba (Reitan y Wolfson, 1993) incluye 168 items en la bateria para nifios de
nueve a 14 anos, y 80 items en la bateria para los de cinco a ocho afnos. El nifio debe
responder al estimulo visual seleccionando los nimeros 1, 2, 3 o 4. Hay retroali-
mentacién (“correcto” o “incorrecto”) para cada respuesta. Esta prueba mide la for-
macién conceptual. El nino debe abstraer principios relacionados con conceptos de
nimero, posicién espacial y aprendizajes inusuales del estimulo. La prueba de cate-
gorizacion forma parte de la bateria de Halstead-Reitan y consiste en siete sub-
pruebas: en las seis primeras el paciente debe determinar el principio conceptual
que subyace en todos los items; en la tltima, se evaltia la memoria de las estrategias
conceptuales. Es una prueba particularmente sensible a problemas de abstraccion,
en caso de lesiones cerebrales prefrontales.

PRUEBA DE CLASIFICACION DE TARJETAS DE WISCONSIN

Evalia la capacidad de formar conceptos, la flexibilidad conceptual y la capacidad de
atencién mantenida (Berg, 1948; Heaton, 1981). La prueba contiene cuatro tarjetas
estimulo y 64 de respuesta. Las tarjetas varian segtin el color, el nimero y la forma.
El paciente debe colocar las tarjetas de respuesta junto a una de las tarjetas de esti-
mulo. Se trata de obtener el mayor niimero posible de respuestas correctas. En cada
ocasion, se le informa al paciente si su respuesta es correcta o no, el cual tiene que
utilizar la retroalimentacién del examinador para obtener una categoria conceptual y
ser capaz de modificarla cuando aquél asi lo establezca. El ntimero posible de cate-
gorias es seis (color-forma-nimero-color-forma-ntimero). El niimero total de cate-
gorias que obtienen las pacientes de cinco a seis afnos es de 4.6, comparado con las
5.8 categorias que logran los de 11 a 12 afios (Rosselli y Ardila, 1993). Esta es una
de las pruebas mas ttiles para evaluar a pacientes con lesiones prefrontales, pues
éstos son incapaces de deducir los conceptos utilizados, y suelen ofrecer respuestas
que demuestran perseveracion.
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PRUEBA DE COLORES Y PALABRAS DE STROOP

Uno de los mejores métodos para estudiar la respuesta inhibitoria es la prueba de
colores y palabras de Stroop (Stroop, 1935). En neuropsicologia clinica esta prueba
permite medir la cualidad inhibitoria de las funciones ejecutivas (Lezak, 2004;
Spreen y Strauss, 1998); consta de tres partes en las que el paciente debe nombrar
y reconocer colores tan rapido como pueda. En la primera, se tienen que leer los
nombres de diversos colores, escritos en tinta negra; en la segunda parte se pre-
senta una serie de XXX en diferentes colores, que el paciente debe identificar; en la
tercera y ultima parte aparecen los nombres de diversos colores escritos en tintas
de varios colores. El paciente debe decir el color de la tinta pero no lo que dice la
palabra. Asi, por ejemplo, el color ROJO podria estar escrito en tinta azul. Esta prue-
ba se relaciona con el funcionamiento de los 16bulos frontales pero también tiene un
componente visual y lingiiistico que debe tenerse en cuenta (Lezak, 2004). Hay
varias versiones comerciales de esta prueba (Golden, 1978; Mitrushina et al., 1999;
Spreen y Strauss, 1998; Ostrosky et al., 2003). Un analisis del efecto Stroop en per-
sonas bilingiies es presentado por Rosselli, Ardila, Santisi et al., (2002).

LA PIRAMIDE DE MEXICO

Esta prueba fue desarrollada por Matute et al., (2006) para evaluar la capacidad de
planear una tarea visoespacial. El paciente debe mover tres bloques colocados de
una manera particular para lograr un nuevo disefio. Para ello, debe hacer la tarea con
el menor nimero de movimientos posibles y no mover mas de un bloque a la vez.
Esta prueba parte del mismo principio que la torre de Londres (Shallice, 1982), es
decir, que en ningtn caso el bloque mas pequeno debe quedar debajo de uno mas
grande. Con estas dos condiciones, el paciente debe planear sus movimientos para
lograr el disefio deseado. En la figura 14.3 se ilustra un ejemplo de la pirdmide de
México. Delis y colaboradores (2001) pusieron en practica una bateria que mide las
funciones ejecutivas en nifios de ocho anos a adultos de 89 anos, a la que incorpora-
ron normas de la torre de Londres.

Formacion de conceptos y razonamiento

La capacidad de conceptualizar y razonar se altera como consecuencia de dafo cere-
bral. Prueba de ello es un pensamiento concreto con dificultades para abstraer. A

FiGura 14.3. Piramide de México. El sujeto debe construir la torre B a partir de la torre A, levan-
tando un solo bloque a la vez. Una vez descargado el bloque, se puede proceder a mover el siguien-
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menudo, el concretismo se relaciona con inflexibilidad de pensamiento y se mani-
fiesta en conductas perseverativas (Lezak, 2004). Este tipo de pensamiento se pre-
senta por lesiones de los 16bulos frontales, asi como por alteraciones relacionadas con
un compromiso neurolégico mas amplio, como sucede con las demencias. Algunas
pruebas neuropsicoldgicas que evaliian las funciones ejecutivas también hacen hin-
capié en la capacidad de abstraer; tal es el caso de la prueba de clasificacién de tarje-
tas de Wisconsin y la pirdmide de México. Las siguientes pruebas se usan con
frecuencia para evaluar la formacién de conceptos y la capacidad de razonamiento:

ANALOGIAS

Es una subprueba de la escala de inteligencia de Wechsler. Con ello, se pretende que
el sujeto relacione dos palabras (por ejemplo, “gato”, “perro”) desde el punto de vis-
ta conceptual. Algunos pacientes con dafo cerebral pueden ofrecer respuestas infan-
tiles, como sefalar la similitud fisica (“tienen pelo”) o funcional (“caminan”) entre
dos palabras, pero son incapaces de encontrar el concepto supraordinado (“anima-

les”) que las relaciona.

SOLUCION DE PROBLEMAS ARITMETICOS

Cuando una persona soluciona problemas numeéricos recurre a la conceptualizacién y
el razonamiento. Por eso, la subprueba de problemas aritméticos de la prueba de inte-
ligencia de Wechsler puede ser ttil para determinar la capacidad de abstraccién y ana-
lisis. Los resultados obtenidos se relacionan con el desempeno en pruebas de memoria
operativa. Asi, para determinar la capacidad de razonamiento del sujeto se le deben dar
lapiz y papel y el tiempo necesario para resolver los problemas numeéricos.

BATERIAS NEUROPSICOLOGICAS
ENI: Evaluacion Neuropsicologica Infantil

El objetivo de esta evaluacién (Matute et al., 2006) es analizar el desarrollo neurop-
sicolégico en nifios hispanohablantes con edades entre los cinco y los 16 afios. Se
incluye la evaluaciéon de 12 dreas cognitivas: atencion, habilidades constructivas,
memoria (codificaciéon y evocacion diferida), percepcion, lenguaje oral, habilidades
metalingiiisticas, lectura, escritura, matematicas, habilidades visoespaciales, habili-
dades conceptuales y funciones ejecutivas. También se evalida la lateralizad manual
y la presencia de signos neurolégicos blandos. Los datos normativos se obtuvieron
en 722 nifilos mexicanos y colombianos.

Neuropsi: atencion y memoria

Esta bateria permite evaluar de manera répida, eficiente y confiable: orientacién
temporoespacial, atenciéon y concentracién, memoria a corto y a largo plazo, asi
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como memoria operativa. Incluye ademas la figura compleja de Rey, la prueba de
Stroop y pruebas de fluidez verbal y no verbal. Por iltimo, se incluye una subprue-
ba de secuencias de movimientos con las manos. En México, esta bateria se utilizé
en una poblacién sumamente amplia, con edades entre los seis y los 85 afios y con
diversos niveles educativos (Ostrosky et al., 2003).

» ANALISIS Y DEVOLUCION DE LOS RESULTADOS

El primer anélisis de los resultados consiste en obtener el perfil de ejecucién del
paciente en las diversas subpruebas. Todos los puntajes brutos se convierten en
puntajes estindar que corresponden a la edad del paciente y a su nivel educativo.
Después, mediante la conversién a percentiles, se define en qué nivel se encuentra
el paciente en sus diversas funciones cognoscitivas. Luego se determinan las fun-
ciones neuropsicologicas deficitarias y qué defectos subyacen los bajos puntajes; por
ejemplo, si los defectos en las pruebas de memoria son producto de problemas aten-
cionales o de otro tipo. Junto con el anélisis del perfil deficitario de las funciones neu-
ropsicolégicas se debe obtener el perfil de las funciones cognoscitivas que
permanecen normales o que son superiores. En seguida, se compara este perfil con
las condiciones patolégicas posibles. Asi, en caso de retraso mental habra un punta-
je reducido en la mayoria de las pruebas con un CI por debajo de lo normal.
Finalmente, se consideran las posibles etiologias y el andlisis de los datos de la his-
toria del paciente. Este analisis, asi como las recomendaciones que deriven del tra-
tamiento y su seguimiento, deben ser parte del informe neuropsicolégico.

Este informe se lleva a cabo en el formato que el neuropsicélogo prefiera. De
cualquier manera, se debe incluir: 1) la descripcién del motivo de la consulta; 2) las
pruebas aplicadas (con inclusién u omision de los resultados de cada una); 3) una
descripcion de la conducta social y emocional del paciente durante el examen; 4) los
resultados de la evaluacion; 5) el resumen y las conclusiones, y 6) las recomenda-
ciones que sean pertinentes.

A pesar de que la evaluacién neuropsicolédgica se realiza por solicitud de un
médico (pediatra, neurélogo, neurocirujano o psiquiatra), un psicélogo o un pedago-
go, es muy importante devolver los resultados a los familiares y, de ser posible, al
paciente. Deben explicarse de manera sencilla pero concreta los hallazgos neurop-
sicolégicos, tanto los déficit como las habilidades conservadas. También se debe
exponer a los familiares y al paciente las técnicas de manejo y rehabilitacion y la
posible participacién de éste en el proceso, sobre todo si el neuropsicélogo que tuvo
a su cargo la evaluacién va a continuar con el caso.
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Capitulo 15

Rehabilitacion
en neuropsicologia

Desde las primeras observaciones acerca de los defectos cognoscitivos y comporta-
mentales en pacientes con dafio cerebral, la posibilidad de que éstos pudieron recupe-
rarse y rehabilitarse ha cobrado gran importancia. En el siglo XvI aparecen ya algunos
informes de recuperacion espontdnea, sélo en el siglo XX, durante y después de la
Primera Guerra Mundial, algunos hospitales, especialmente en Alemania, empiezan a
dedicar secciones especificas para rehabilitar a pacientes con problemas del lenguaje
por patologias cerebrales. Head, Franz, Goldstein y Nielsen son algunos de los inves-
tigadores que intentaron abordar el problema de la rehabilitacion en esa época.

Una vez terminada la Segunda Guerra Mundial, Luria publica Restauracion de las
Sfunciones luego de davio cerebral (1948/1963), que se convertiria en la obra mas repre-
sentativa en torno al tema de la rehabilitacién. Los conceptos actuales sobre este
tema se derivan en gran medida de los trabajos adelantados durante este periodo. En
las décadas posteriores al conflicto bélico el interés por la rehabilitacién de los
pacientes con una patologia cerebral se ha incrementado notoriamente, en particular
de aquellos que presentan problemas del lenguaje. Hay varias razones para ello: la
terapia del lenguaje se convirtié en una sélida actividad profesional, con un fuerte
respaldo cientifico; se han desarrollado miiltiples tratamientos para los pacientes afa-
sicos; un nimero creciente de personas con afasias participa en programas de reen-
trenamiento del lenguaje; y durante los afios recientes se ha publicado una cantidad
significativa de articulos y libros dedicados al tema de las afasias y su rehabilitacién
(Basso, 2003; Chapey, 2001; Helm-Estabrooks y Holland, 1998), que abordan no sélo
sus aspectos clinicos, sino también los principios tedricos.

» RECUPERACION ESPONTANEA

Usualmente los pacientes con lesiones cerebrales presentan algiin nivel de recupera-
cién espontanea. Mas atin, como claramente lo senalaron Weisenberg y McBride
(1935), muchos pacientes organizan y adelantan por iniciativa propia sus propios pro-
gramas de entrenamiento. Vivimos en un mundo en el cual siempre es necesario
recurrir a determinadas habilidades intelectuales, y debe existir por necesidad algin
tipo de reentrenamiento permanente. Gran parte de la recuperacién espontinea se
debe también a los procesos neurofisiolégicos subyacentes que se llevan a cabo en el
cerebro luego de alguna condicién patolégica.
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Hay un acuerdo general sobre el curso de la recuperacién espontinea, aunque
no hay consenso en torno al tiempo que ésta lleva. A menudo, se dice que los tres
primeros meses son cruciales para obtener el maximo de recuperacién (Vignolo,
1964; Kertesz y McCabe, 1977); al cabo de seis o siete meses la curva de recupera-
cién viene a menos, y al cabo de un afio es practicamente inexistente. Asi, la recu-
peracién espontidnea representa una curva negativamente acelerada con un
progreso maximo en los primeros meses; luego de un afio, se convierte practica-
mente en una asintota. La recuperacién al inicio puede interpretarse como un resul-
tado de los cambios neurofisiolégicos que siguen al dafio cerebral. Aunque puede
mantenerse durante varios meses mas, la recuperacion es limitada. Sin embargo, el
desarrollo de estrategias a cargo del propio paciente y la disposicién a una practica de
reentrenamiento permanente podrian dar pie a una recuperacién espontdnea tardia.

» ETAPAS EN LA RECUPERACION

Se distinguen dos estadios en la recuperacién de un paciente con dafo cerebral
(Kertesz, 1988).

1. Etapa 1 (recuperacién temprana): luego de cualquier patologia del cerebro, se
desencadena una serie de procesos neurofisiologicos que podrian explicar la
rapida recuperacién de inicio. Dichos procesos incluyen la disminucién del
edema, el cese de las posibles hemorragias y la disminucién del efecto de
diasquisis.

2. Etapa 2 (recuperacién tardia): se cree que hay dos factores responsables de
la recuperacion en una etapa tardia: a) el reaprendizaje, y b) la reorganizacion
de las habilidades cognoscitivas en el cerebro.

La recuperacién temprana se inicia inmediatamente después de la patologia
cerebral. La recuperacién a largo plazo, que puede tomar meses y aun afos, repre-
senta el segundo estadio. En teoria, ésta es el resultado de algtin reordenamiento de
las funciones perdidas, la participacién aumenta otras dreas cerebrales y el efecto
acumulativo del reaprendizaje. Hasta hace poco se suponia que al cabo de dos o tres
anos los déficit en pacientes con dafno cerebral representaban una secuela perma-
nente e irreversible. Algunos autores (Geschwind, 1985) recalcan que los cambios
que siguen a alguna condicién patoldgica cerebral, presentan una gran diversidad
individual y se pueden notar incluso muchos afios después de presentarse el pro-
blema. El restablecimiento puede tomar varios anos, y los métodos para llegar a €l
también pueden ser ttiles en pacientes créonicos.

Sin embargo, es dificil explicar el segundo estadio de la recuperacion, aunque
se han propuesto diferentes puntos de vista. Para muchos autores es evidente que
en caso de lesiones focales unilaterales el hemisferio contralateral puede asumir
funciones que no poseia. Esta idea fue propuesta desde Wernicke (1874). Asi, la
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hemisferectomia izquierda temprana lleva a un desarrollo practicamente normal del
lenguaje; sin embargo, de cualquier manera es posible reconocer algunos defectos
lingiiisticos sutiles, como sucede en la comprension de sintaxis compleja. La plasti-
cidad y equipotencialidad fundamental del hemisferio derecho para adquirir lengua-
je (o del izquierdo para adquirir funciones propias del hemisferio derecho) decrecen
con la madurez, sin llegar a desaparecer del todo. En pacientes afisicos rehabilita-
dos se demuestra la participacién del hemisferio derecho en procesos lingiiisticos.
Por ejemplo, si el paciente afdsico se recupera y sufre un segundo dafio cerebral
(derecho), la afasia reaparece. Estudios con amital sédico en afisicos recuperados
muestran una participacion hemisférica derecha en el lenguaje, lo cual no sucede en
sujetos normales (Kinsbourne, 1971). Estudios recientes con imigenes funcionales
cerebrales apoyan también la participacion de dreas derechas en la recuperacién de
las afasias (Leger, 2002). En general, se considera que la participacién del hemisfe-
rio contralateral en el restablecimiento de funciones representa un mecanismo bien
establecido.

Algunos autores, particularmente Luria (1973, 1980), han hecho hincapié en la
reorganizacién funcional como un mecanismo de recuperaciéon. Se refieren al desa-
rrollo de nuevas estrategias para compensar los defectos debidos al dafio cerebral.
Las funciones no alteradas pueden ser la base para compensar los defectos existen-
tes (Luria, 1966; Tsvetkova, 1973); es decir, se logra el mismo objetivo pero con un
procedimiento diferente. Robertson y Murre (1999) encontraron que los pacientes
con lesiones cerebrales leves o moderadas mostraban restablecimiento de los cir-
cuitos cerebrales, mientras que los pacientes con lesiones cerebrales graves pre-
sentaban una compensacion basada en el uso de otras areas.

» FACTORES QUE INFLUYEN SOBRE LA RECUPERACION

Diversos factores influyen en la posible recuperacién de funciones perdidas como
consecuencia de dafo cerebral. Unos, sin embargo, podrian ser més importantes que
otras:

1. Extension y localizacion de la lesion. Se ha demostrado que hay una
correlacién negativa entre el tamano y la localizacién del dafio y su recupe-
racion. Las lesiones extensas dejan pocas habilidades residuales que permi-
tan el posterior restablecimiento. Este nexo es especialmente evidente con
respecto a la recuperacién de la fluidez del lenguaje (Kertesz, 1988)

2. Edad. La edad, y en consecuencia el nivel de madurez bioldgica, se ha con-
siderado siempre como un factor critico en el aprendizaje, asi como en el re-
aprendizaje luego de alguna patologia cerebral. Las lesiones cerebrales en
nifios presentan una mejor recuperacién que en adultos, y éstas a su vez son
de mejor pronéstico que en ancianos. La edad critica para aprender una lengua
se ha ubicado en los 12 afios (Lenneberg, 1967), en los cinco (Krashen y
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Harshman, 1972) e incluso en edades més tempranas. Se cree que la latera-
lizacién de funciones se incrementa con la edad, pero contintia atin después
de la pubertad (Bryden, 1983). Esta idea de que los efectos cognoscitivos y
comportamentales consecuentes al dafio cerebral son menos desastrosos si
ocurren a una edad temprana, y mis severos si suceden en edad tardia, se
conoce como el “principio de Kennard”.

3. Etiologia. No hay duda de la importancia de la etiologia en el restableci-
miento de funciones luego de dafio cerebral. En general, los traumatismos y
las hemorragias presentan una mejor recuperacién. Los efectos de los trau-
matismos craneoencefélicos son difusos, pero sino hay una amnesia residual
importante las posibilidades de restablecimiento son comparativamente bue-
nas. Sea por heridas de bala o por traumatismos abiertos o cerrados, estos
pacientes se recuperan mejor que aquellos que sufren accidentes vasculares
o tumores cerebrales, en parte porque su edad promedio es menor. El resta-
blecimiento en etiologias tumorales depende del curso especifico del tumor.
Muchos tumores intracerebrales tienen un pronéstico pobre, mientras que el
de los tumores extracerebrales es excelente. En general, los accidentes vas-
culares tienen una presentacién mas desastrosa e incapacitante, pero ya que
se trata de lesiones estéticas el restablecimiento suele ser bueno.

4. Factores temporales. Los accidentes de instalacion stbita se relacionan con
defectos mayores que los de instalacién lenta. Esto punto de vista fue bien
fundamentado y demostrado en términos clinicos y experimentales (Stein,
1989). Von Monakov (1914) propuso el principio de diasquisis para explicar los
efectos del dano cerebral stbito. La diasquisis implica que el dafio agudo al sis-
tema nervioso funcionalmente depriva las dreas adyacentes (y también dis-
tantes) al sitio del dafio de la inervacién procedente del area patoldgica. Este
efecto a larga distancia en fases agudas fue confirmado en términos generales
(Metter et al., 1983). El efecto difuso de la diasquisis se reduce con el tiempo
y se convierte en un factor responsable del restablecimiento. Adema4s, el dano
que se desarrolla con lentitud permite una readaptacién permanente a la con-
dicién patolégica y un reaprendizaje continuo de las funciones cada vez mas
deterioradas. Un paciente con un tumor en crecimiento por varios anos, en
cierto modo tiene un largo tiempo de terapia y rehabilitacion.

5. Tiempo desde el accidente. Se cree que una de las variables fundamenta-
les en el nivel de restablecimiento se refiere al tiempo que transcurre desde
el accidente hasta que se inicia el proceso de rehabilitacién. Si el paciente
permanece inactivo por demasiado tiempo, el pronéstico de restablecimien-
to disminuye.

Hay dos factores adicionales, con frecuencia mencionados en la literatura. Se
considera que la preferencia lateral (personal y familiar) es un factor clave en la recu-
peracién no soélo del lenguaje, sino también de otras habilidades cognoscitivas. Los
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pacientes zurdos tendrian una representacién mas bilateral de diferentes funciones
cognoscitivas, y su restablecimiento luego de algtin dafno cerebral podria ser mejor
y més rapido. De igual manera, se proponen algunas diferencias de género en el
patrén de restablecimiento: las mujeres tendrian una representacién mas bilateral
del lenguaje (y, en general, de las habilidades cognoscitivos), lo cual facilitaria su
mejoria en caso de dafio cerebral (McGlone, 1980). Estos dos tltimos factores
siguen siendo objeto de polémica y no siempre es posible confirmar su efecto en el
restablecimiento. Se podria suponer que, aunque significativos en muestras exten-
sas, estas dos variables so6lo tienen un peso menor.

Hay ademas una serie de variables individuales que pueden afectar notablemen-
te la recuperacion del lenguaje y otras habilidades cognoscitivas: a) la personalidad y
los factores intelectuales; b) la motivacion, y 3) la existencia de trastornos asociados.

» EFECTOS DE LA REHABILITACION

Goldstein (1942) define dos tipos de sintomas en caso de patologia cerebral:

1. Los directos (o negativos, segtn Jackson). Representan la consecuencia
directa del dafio cerebral. Un ejemplo de ello son las dificultades para hallar
palabras.

2. Los indirectos o po-
sitivos. Se refieren a
los cambios compor-
tamentales o cognos-
citivos que tienden a
compensar los défi-
cit. Dependen de la

Cuabro 15.1. Algunos sintomas positivos y negativos hallados
en caso de patologia cerebral (Adaptado de Prigatano, 2000)

Sintomas negativos Sintomas positivos

Velocidad del procesamiento

disminuida intolerancia a ser “apurado”

personalidad previa
y las condiciones am-
bientales. Por ejemplo,
el tratar de utilizar la

lentificacion psicomotora

Memoria y aprendizaje
nuevos aprendizajes
problemas de evocacion

irritabilidad

repetir la misma pregunta
impulsividad de respuesta

(por temor a olvidar)

prosodia y los movi- )
confabulacion

mientos labiales para
incrementar el nivel
de comprensién del lenguaje (véase cuadro 15.1).

Amnesia

Segtin Luria (1948-1963), los procesos cognoscitivos alterados puede restaurar-
se mediante dos estrategias: el reentrenamiento (reaprendizaje) y las técnicas com-
pensatorias (reorganizacién del sistema funcional). Las técnicas imagenolégicas
contemporineas apoyan el supuesto de que el lenguaje puede reorganizarse en el
cerebro luego de una patologia del hemisferio izquierdo (Leger, 2002). Por ejemplo,
practicar una habilidad particular (el lenguaje o cualquier otra) incremente el tama-
o de su representacion cortical (Levin y Grafman, 2000). Las 4reas visuales, por
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ejemplo, se activan en personas ciegas, como consecuencia de estimulacién auditi-
va (Rosler et al., 1993), haptica o por la lectura en Braille (Uhl et al., 1993).

En un estudio pionero realizado por Basso et al., (1979) se encontrd que, como
grupo, los pacientes afdsicos que asistieron a una terapia del lenguaje aplicada en
algiin momento de su recuperacion tuvieron un déficit residual menor en el lengua-
je que los pacientes que no recibieron terapia. Estos 281 afasicos (162 reentrenados
y 119 controles) fueron sometidos a una segunda evaluacién, seis meses después de
la primera. Se encontré que la terapia mantuvo su efecto positivo en todas las habi-
lidades lingiiisticas.

A partir de entonces, diversos estudios vinieron a confirmar que la terapia del
lenguaje tiene un efecto positivo en el restablecimiento del lenguaje. Este efecto
puede ser notable en cada etapa de la evolucién del paciente. Mientras mas tempra-
no se inicie, mejor serd su efecto. Asimismo, mientras mas intensa sea la terapia,
mas evidentes seran sus resultados (Bhogal ef al., 2003). Sin embargo, se puede
suponer que de todas formas el paciente continuara presentando un defecto residual,
mas evidente cuanto mayor sea la gravedad inicial de su defecto cognoscitivo. Se
espera algln nivel de recuperacién, pero éste serd mas significativo si el paciente
asiste a un programa de terapia.

» REHABILITACION COGNOSCITIVA

La rehabilitacién cognoscitiva o neuropsicolégica surge de la idea de que cualquier
defecto cognoscitivo (amnesia, trastornos espaciales, etc.) o comportamental
(impulsividad, apatia, etc.) puede ser tan incapacitante para un paciente como sus
defectos en el lenguaje (Ostrosky et al., 1996). Es decir, es necesario abordar no sélo
los defectos lingiiisticos, sino también todos los cognoscitivos y comportamentales
que un paciente pueda presentar luego una patologia cerebral. La rehabilitacién neu-
ropsicolégica (también conocida como rehabilitacién o terapia cognoscitiva) es el
procedimiento terapéutico que mejora o incrementa la capacidad para procesar y
usar informacién, permitiendo un mejor funcionamiento del paciente en su vida dia-
ria (Sohlberg y Mateer, 1989).

El interés en la rehabilitacién de los defectos cognoscitivos que siguen a una
patologia cerebral surge desde el siglo XIX, pero recibe un impulso importante con
los trabajos de A. R. Luria realizados durante la Segunda Guerra Mundial. Sus ideas,
presentadas en el libro Restauracion de las funciones luego de davio cerebral (1948-
1963), tuvieron una gran influencia en los modelos de rehabilitacién cognoscitiva
desarrollados por Ben-Yishay, Diller y Prigatano (Prigatano, 2000; Ben-Yishay y
Diller, 1983; Diller y Gordon, 1981). Durante los afios 1960 -1980 Leonard Diller y
Yehuda Ben-Yishay llevaron a cabo un extenso programa remedial para adultos jéve-
nes con traumatismos craneoencefilicos en la Universidad de Nueva York y el
Instituto Rusk de Rehabilitacién. Este programa tuvo como base una concepcién holis-
tica del proceso de rehabilitacién e incluia un equipo interdisciplinario. Dirigido en
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principio a pacientes con secuelas de traumas craneoencefalicos, el programa tiene
varios niveles:

* El primero esta dirigido a mejorar el nivel de alerta, de atencién y de con-
centracion;

* El segundo pretende desarrollar una mayor conciencia de las consecuencias
del dano cerebral;

* El tercero y cuarto niveles incluyen el desarrollo de estrategias cognosciti-
vas y comportamentales compensatorias;

* En el quinto nivel se ensefa al paciente a aceptarse a si mismo con sus nue-
vas limitaciones;

* En el sexto nivel el paciente logra una nueva identidad. Para entonces, ya ha
desarrollado ciertas habilidades que le permiten algin grado de productivi-
dad entre la comunidad.

Este modelo de restablecimiento considera los siguientes elementos:

* (Creaci6n de un ambiente propicio que reduzca la posibilidad de que el pacien-
te se sienta confundido y frustrado; para ello, se utiliza un espacio protegido,
que permita discutir los problemas de los pacientes, asi como establecer res-
ponsabilidades individuales y grupales;

* Rehabilitacién cognoscitiva (individual);
* Rehabilitacién cognoscitiva en grupo (comunicacién y habilidades sociales);
* Otras terapias (ocupacional, del lenguaje);

* Psicoterapia para ensenarle al paciente a comportarse socialmente, a acep-
tarse y a reducir su sufrimiento y ansiedad;

* Ayuday educacién a la familia;
* Supervision laboral.

El programa de Diller y Ben-Yishay tuvo una gran acogida y se aplicé en muchos
hospitales y centros de terapia, con adaptaciones, a cada lugar. En términos genera-
les, el programa tenia un efecto positivo, aunque no todos los pacientes se beneficia-
ban de igual manera. Algunos pacientes se benefician de la rehabilitaciéon cognoscitiva
de funciones especificas.

La rehabilitacién integral de los pacientes con patologia cerebral sigue siendo uno
de los problemas cruciales en neuropsicologia. En diversas partes del mundo han sur-
gido centros dedicados a la rehabilitacién cognoscitiva, se han escrito textos y se han
creado publicaciones periddicas dedicadas a este tema. Sobre todo, se ha tratado de
establecer programas de rehabilitacién que consideren en forma integral no sélo sus
problemas cognoscitivos (atencién, memoria, lenguaje, defectos espaciales, agnosias,
apraxias, etc.), sino también los comportamentales. Aparecen nuevas técnicas para
restablecer la memoria, defectos espaciales, los trastornos atencionales, etcétera.
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En seguida, se hara una revisién breve de algunas de las técnicas empleadas en
la rehabilitacién de la memoria, los trastornos atencionales, las alteraciones viso-
perceptuales y las funciones ejecutivas. Por tltimo, se hard mencién del reentrena-
miento de los trastornos comportamentales

REHABILITACION DE LA MEMORIA

Se basa en los dos principios basicos ya sefnalados: 1) restauracion (ejercicios que impli-
can repetir una lista de palabras o parrafos, uso de imagineria o claves para mejorar la
evocacion, etc.); 2) compensacion (ayudas externas o instrumentos que ayuden a orga-
nizar, guardar y recuperar informacién; por ejemplo, agendas electrénicas, libros, calen-
darios). Adicionalmente, y al igual que en el restablecimiento de otras capacidades se
aconseja hacer ciertas modificaciones en el ambiente. En el tratamiento de las amne-
sias habra que ayudar al paciente a recordar y disminuir en lo posible las interferencias.

Se debe tener presente que los déficit de memoria son una de las secuelas mas
frecuentes en la clinica neuropsicolégica. La memoria también es altamente sensi-
ble al proceso de envejecimiento normal, y en condiciones normales todas las per-
sonas utilizan estrategias para mejorar sus posibilidades de retener informacion.
Dichas estrategias pueden sistematizarse para ayudar a los personas con problemas
de memoria. Los pacientes con patologias cerebrales pueden entrenarse para hacer
un mejor uso de estas estrategias, mejorando asi el volumen de informacién que
pueden retener. Se mencionan algunas de ellas.

Desde hace tiempo se reconoce el papel que, para la memoria, puede desempe-
fiar la imaginacién visual. Este procedimiento se ha utilizado con éxito en terapias
programadas. Consiste en entrenar al paciente para que, en lugar de memorizar sim-
plemente una serie de palabras o frases, cree una imagen visual de unas y otras. Es
decir, para recordar la frase “el nifo camina por la calle” se recurre a la representa-
cién visual del hecho. Asi, se puede pedir al paciente que al tratar de memorizar una
lista de palabras tome la primera de ellas (su imagen) como punto de partida, y que
las im4genes de las palabras posteriores las relacione de alguna manera con esta pri-
mera palabra.

Por otra parte, las pacientes con defectos no verbales pueden recurrir a claves ver-
bales para evocar alguna informacién. Quienes tengan problemas para recordar luga-
res pueden tener un mejor desempeno si aprenden no sélo la ruta para llegar a un
lugar, sino la descripcion verbal de dicha ruta. Asimismo, la codificacién verbal media-
da es una estrategia que mucha gente utiliza en su vida cotidiana. Consiste en anotar
la informacién que se considera pertinente (memoria auxiliar). Se puede incluir una
mediacion adicional, utilizando por ejemplo un reloj despertador que suene cada deter-
minado tiempo para indicar que se deben consultar las anotaciones realizadas.

Muchas personas pueden incrementar notoriamente el volumen de informacién
disponible si establecen un orden y aprenden a sistematizarla (metamemoria). Lo
mismo es valido en pacientes con dafio cerebral. En consecuencia, llevar a la practica
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estrategias para organizar la informacién (y diferentes estrategias pueden ser ttiles
en distintos pacientes) ayuda a incrementar la cantidad de ésta.

En pacientes con defectos amnésicos (al igual que en pacientes con demencia)
puede ser deseable disminuir las exigencias de memoria. Es decir, que su vida coti-
diana no dependa sélo de retener permanentemente nueva informacién. El desarro-
llo de hébitos de conducta puede facilitar la realizacién de diferentes actividades. Si
el periddico se coloca siempre en el mismo sitio, serd mucho mas ficil hallarlo. Si
para llegar al trabajo se sigue siempre la misma ruta, disminuyen las posibilidades
de perderse. En otras palabras, en pacientes amnésicos (y en pacientes con demen-
cia) seria deseable crear habitos comportamentales que disminuyan la cantidad de
informacién que debe ser almacenada en cada momento.

REHABILITACION DE LOS TRASTORNOS ATENCIONALES

En caso de lesiones cerebrales suelen encontrarse los siguientes defectos atencio-
nales: 1) insuficiente nivel de alerta; 2) fluctuaciones en la atencién; 3) defectos en
la concentracién, y 4) dificultades para alternar la atencién. Dichos defectos son evi-
dentes en caso de patologia de los 16bulos frontales, y es usual encontrarlos en
pacientes con traumatismos craneoencefalicos. Por ende, es necesario llevar a cabo
programas que permitan: 1) actuar cada vez méas de acuerdo con sefales internas
que externas; 2) obtener intervalos mayores de esfuerzo mantenido, y 3) aumentar
las demandas atencionales. Con este fin, se han desarrollado diversos ejercicios de
entrenamiento con un éxito variable. Se mencionan algunos de ellos.

Con el fin de estimular el nivel de alerta y responsividad a los estimulos, se utili-
zan aparatos de tiempo de reaccion. El paciente puede obtener directamente una
retroalimentacion y la curva de su ejecucién durante espacios de tiempo mas o menos
largos. Se pueden programar sesiones cada vez mas largas a medida de que el pacien-
te sea capaz de mantenerse por méas tiempo en la ejecucion de la tarea. Otra forma de
entrenar al paciente para eliminar los estimulos de distraccién y atender sélo algtn
aspecto del estimulo consiste en presentarle un objeto en movimiento al que se debe
detener (por ejemplo, oprimiendo o soltando un botén) cuando se encuentre en cierta
posicién. Por ejemplo, el paciente debe detener un reloj (mecénico o electrénico) cuan-
do una de las manecillas se encuentre en un sitio determinado. Un ejercicio un tanto
mas complejo consiste en presentar simultineamente en una pantalla dos tipos de
estimulo: por ejemplo, figuras y colores que pueden cambiar de posicién. El sujeto
debera responder sélo cuando haya una combinacién particular (por ejemplo, la figu-
ra es un triangulo y el color es rojo). El nivel de dificultad se puede cambiar de mane-
ra constante para ajustarse a la ejecucion del paciente; por lo tanto, es necesario
mantener un programa de accién sin dejar de revisar la pantalla para ofrecer una res-
puesta lo més rapidamente posible.

El célculo del tiempo supone realizar una vocalizacién encubierta, contar, hacer
movimientos corporales o utilizar cualquier otro tipo de marcapasos interno. Para
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ello se puede emplear un reloj (para que el paciente lo vea, aunque sea volteado), de
tal manera que éste pueda hacer mediciones a cada espacio de tiempo, que se supo-
nen seran cada vez mas precisas. Sincronizar las respuestas ante un patrén comple-
jo de estimulos supone atender una secuencia especifica de estimulos alternantes,
internalizarla y anticiparla. Se pueden utilizar sonidos de duracién variable, presen-
tados en secuencias repetidas; el paciente debe oprimir (o soltar) un bot6n en sin-
cronia con el sonido.

Se pueden hacer tareas que requieran cambios en la atencion: cancelar primero
los nimeros pares y luego los impares; sumar y luego restar, etc. Las pruebas de
cancelacién o ejecucién continua (tachar todas las “a” en un conjunto de letras, o
levantar la mano cada vez que se escuche una “a” entre una serie de letras) también
pueden ser parte de la rehabilitacién. O la prueba de rastreo en que la tarea se repi-
te muchas veces, permitiendo que el paciente obtenga informacién sobre sus pro-
gresos y suministrandole ideas sobre como mejorar su rendimiento.

En el caso de la hemi-inatencién también se han utilizado algunas técnicas de
rehabilitacién, como el uso de claves visoespaciales (por ejemplo, una marca evi-
dente que el sujeto debe localizar antes de comenzar a leer) y semanticas (verbali-
zar clertas instrucciones), con el fin de inducir la orientacién hacia el lado desatento
del espacio.

REHABILITACION DE LAS ALTERACIONES VISOPERCEPTUALES

Los trastornos perceptuales en pacientes con dafo cerebral suelen ser complejos.
Ante todo, el paciente puede presentar no sélo defectos perceptuales, sino también
sensoriales. Por lo tanto, es necesario tener presentes como puntos de partida: 1) la
agudeza visual; 2) el campo visual; 3) la visién binocular, incluyendo problemas de
diplopia, acomodacién y supresién, y 4) la funciéon oculomotora. Tener en cuenta
estos aspectos es crucial en cualquier programa de rehabilitacién. Es necesario,
entonces, contar con un examen oftalmoldgico y establecer desde un principio las
medidas correctivas del caso.

Hay otras tareas que han venido aplicindose en afios recientes, que pueden ser
de utilidad en el restablecimiento de pacientes con defectos perceptuales. Muchas
de ellas han sido estandarizadas en programas computarizados y han mostrado su
utilidad potencial. Ante todo, hay que diferenciar las tareas que implican la aprecia-
cién de los objetos en el espacio (percepciéon espacial) de aquellas que implican el
reconocimiento de los objetos (percepcion focal). En el primer grupo se incluirian
las de cancelacion y bisqueda visual; en el segundo, las de pareamiento de figuras y
lectura de palabras. Las tareas que implican tiempos de reaccién ante estimulos
visuales son de gran utilidad. Se pueden utilizar algunas variantes y distintos nive-
les de complejidad: tiempos de reaccién simples, tiempos de reaccién complejos (en
los que el paciente debe tomar decisiones), como responder ante ciertas sefiales
pero no ante otras, comparacion de estimulos, etc. Se han disenado diferentes tareas
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que requieren la utilizacién simultdnea de ambos campos visuales: comparaciones
de formas y letras, integracién de informacién, bisqueda visual, y otros. En estos
casos, el paciente no sélo debe realizar una biisqueda visual en ambas direcciones
(derecha e izquierda), sino atender los estimulos colocados a uno u otro lado. Los
niveles de dificultad pueden controlarse si se modifican pardmetros como la veloci-
dad de presentacién visual, la distancia del punto central, la presentacién de esti-
mulos con diferentes velocidades de desplazamiento, etc. Los defectos en la
exploracién visual lateral subyacen a muchas alteraciones visoperceptuales en caso
de lesiones cerebrales. Los ejercicios de coordinacién visomotora representan otro
tipo de tarea, para lo cual son muy apropiadas las computadoras; asi el paciente debe
evitar que una figura determinada se salga de los limites de un circulo, controlando
los movimientos con el ratén del computador.

El seguimiento de rutas, mapas, laberintos, se utiliza en pacientes con defectos
en la percepcién espacial. En tareas de memoria visual y espacial se emplean recur-
sos como la presentacion de figuras que pueden desaparecer por un tiempo para que
el paciente las reconozca entre un grupo de iméagenes; o las figuras que se muestran
en fragmentos para que el paciente las complete.

TECNICAS EN LA REHABILITACION DE FUNCIONES EJECUTIVAS

Los defectos en las funciones ejecutivas son una secuela del dafio cerebral, sobre
todo en casos de traumatismos craneoencefalicos. Dichos defectos se manifiestan
como incapacidad de solucionar problemas, de abstraccién, defectos en el control
atencional y otros.

Solucionar un problema es una tarea que requiere diferentes etapas: analizar
las condiciones de aquél, seleccionar los procedimientos para solucionarlo, seguir
los pasos necesarios y comparar los resultados con las condiciones originales
(Luria, 1974). Un paciente con dafio cerebral puede fracasar por no cumplir con
cualquiera de estas etapas. El primer paso consiste en reconocer cudles son las
razones por las que el paciente es incapaz de encontrar una solucién. Si sus defec-
tos son atencionales y se manifiestan en la incapacidad para analizar las condicio-
nes del problema, hay que atender el problema atencional de base. Si el paciente
no es capaz de seguir los pasos requeridos en su solucién, serd necesario abordar
las cuestiones especificas que permitan llegar a una solucién exitosa. Los pacien-
tes con lesiones prefrontales pueden beneficiarse con la verbalizacién del proble-
ma. Antes de resolverlo, deben repetir el problema, indicando cuéles son las
condiciones de éste y qué procedimientos son viables. Estos pacientes suelen pre-
sentar respuestas impulsivas, lo que les impide analizar correctamente las condicio-
nes y llegar a una solucién apropiada. El nivel de dificultad debe controlarse siempre.
Al resolver el problema se deben verbalizar todas las operaciones que se lleven a
cabo, y si la respuesta es incorrecta el propio paciente debe comparar sus resultados
con las condiciones de origen.
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Algunos autores han intentado utilizar, durante el proceso de rehabilitacién, las
mismas tareas incluidas en las pruebas mas usuales de inteligencia, como la Escala
de Inteligencia de Wechsler. Se presentan al paciente las subpruebas, se le explica
cudl es la solucién correcta y por qué es precisamente ésta la solucién correcta.
También se ponen a su disposicion las estrategias que debe utilizar para lograr la
mejor solucién posible. Cuando el paciente ha aprendido a resolver este grupo de
tareas estdndar, se abordan tareas de caracteristicas y niveles de dificultad similares.
Estos procedimientos tienen un éxito variable segiin el paciente. Pero por modesto
que pueda ser el éxito, ameritan que se intente aplicarlos en diferentes poblaciones
de pacientes con dafo cerebral.

Dado que los pacientes con lesiones frontales son incapaces de controlar su
comportamiento, se sugiere el uso de autoinstrucciones y autoverbalizaciones que
en principio se realizan en voz alta y después mentalmente. Se entrena al paciente
para que en ciertas situaciones (por ejemplo, cuando se siente frustrado por no
lograr algo) hable para si mismo, recurra a autoinstrucciones, relate las consecuen-
cias que podria tener su conducta, etc. El objetivo es desarrollar un lenguaje inter-
no que ayude a controlar la conducta.

Se debe destacar que la capacidad de abstraccién y razonamiento es la capacidad
cognoscitiva que mejor predice el éxito de la rehabilitacién neuropsicologica
(Prigatano, 2000).

REENTRENAMIENTO COMPORTAMENTAL

Finalmente, hay que mencionar los trastornos comportamentales en pacientes con
dafo cerebral, los cuales se manifiestan en impulsividad, transgresion de las normas
sociales y cambios generales de personalidad. Con frecuencia, los programas inte-
grados de rehabilitacién implican reentrenar al paciente en las normas de compor-
tamiento social. Asi, se pueden organizar sesiones de grupo en las cuales el paciente
debe permanecer en silencio mientras alguien mas toma la palabra; después debe
hacer un resumen de las exposiciones de los otros integrantes del grupo y seguir los
convencionalismos sociales: saludar, respetar el turno del que habla, informar de
manera organizada y comprensible para los demads las actividades que ha realizado,
etc. A veces se utilizan “juegos de roles”: el paciente debe ir a solicitar un empleo,
esperar en una fila para tomar el autobus, o cobrar un cheque, etc. Muchas veces, la
impulsividad y la falta de un repertorio conductual apropiado para la vida cotidiana
pueden resultar mas incapacitantes desde el punto de vista practico que los cambios
de tipo cognoscitivo. Entonces son deseables los programas integrados de rehabili-
tacién que incluyan actividades de grupo y que requieran una interaccién perma-
nente con otras personas.
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