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Presentacion

Ha transcurrido ya mds de una década desde la publicacién en esta misma editorial del libro
Neuropsicologia. Durante estos afos, hemos asistido a la consolidacién de la Neuro-psico-
logfa como materia de estudio en la formacién del psicélogo, tanto a nivel de grado como
de posgrado. Presentamos ahora la segunda edicién bajo el titulo Manual de Neuro-psicolo-
gia. El objetivo de este libro no es otro que el de continuar contribuyendo a la formacién
en Neuropsicologia, ofreciendo un texto de referencia, actualizado y riguroso, a los estu-
diantes de Psicologfa y ciencias afines.

La Neuropsicologia es un campo del conocimiento cientifico que estudia la relacién
entre el funcionamiento cerebral y los procesos psicoldgicos. Se trata, por tanto, de una dis-
ciplina interesada en la conducta y las funciones psicoldgicas, lo que la adscribe, desde este
punto de vista, a la Psicologfa. De entre las diversas formas de estudiar la conducta, el neu-
ropsiclogo adopta la perspectiva bioldgica: entender la conducta desde el conocimiento de
su sustrato cerebral. Es precisamente esta perspectiva la que hace que la Neuropsicologia
forme parte también de las neurociencias. Dentro de este conjunto de ciencias dedicadas al
estudio del sistema nervioso, la Neuropsicologia representa el interés en entender el cerebro
como generador de conducta. Aunque realmente éste sea el objetivo dltimo de todo neuro-
cientifico, la Neuropsicologfa lo convierte en su objeto central de estudio.

En el marco en el que acabamos de situar la Neuropsicologia, un marco claramente psi-
cobiolégico, se sitda el planteamiento general de este libro: ofrecer una visién actualizada
de las principales evidencias disponibles sobre la relacién cerebro-conducta. No se trata tan-
to de exponer datos exhaustivos de investigaciones, como de presentar las formulaciones
mds consolidadas sobre esta relacién.

La Neuropsicologia como campo cientifico tiene una importante aplicacién a la activi-
dad profesional en la llamada Neuropsicologia Clinica, un campo profesional que se nutre
de los avances cientificos en la Neuropsicologfa. Fundamentédndose en estos avances, el pro-
fesional de la Neuropsicologia Clinica evalda, diagnostica y trata las consecuencias del dafio
cerebral. Aunque éste no es un libro de Neuropsicologia Clinica, sf se estudian los princi-
pales trastornos neuropsicolégicos, los efectos cognitivos, emocionales y conductuales de los
procesos neurodegenerativos, y se presentan los principios e instrumentos de la valoracién
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neuropsicolégica. Estos conocimientos son el fundamento del trabajo de evaluacién y reha-
bilitacién que realiza el neuropsicélogo clinico. En este sentido, este libro aporta conteni-
dos basicos necesarios para la formacién en Neuropsicologia Clinica.

El libro mantiene la estructura general de la primera edicién aunque se han realizado algu-
nos cambios. Se ha organizado en once capitulos. En el primero de ellos se presentan los acer-
camientos metodoldgicos disponibles en la investigacién en Neuropsicologia, restringiéndo-
nos al campo de la investigacién con sujetos humanos. Se desarrollan técnicas propias del
método lesional y del método funcional, estas dltimas de gran expansién en los dltimos afios.
Ademds, se incluyen bajo el epigrafe “técnicas instrumentales” los procedimientos utilizados
para la lateralizacién de informacién sensorial a cada uno de los hemisferios cerebrales. Estas
técnicas se retoman en el capitulo 2, en el que se estudia la asimetrfa hemisférica, una caracte-
ristica bdsica de la organizacion funcional cerebral. Los siguientes capitulos, del tercero al sex-
to, abordan los principales procesos: la memoria, el lenguaje, la percepcién y el reconocimiento,
la programacién de los movimientos intencionados. En cada uno se desarrollan las evidencias
sobre cudles son las estructuras y circuitos que forman el sustrato cerebral de estos procesos y
se describe la patologfa neuropsicoldgica asociada: amnesias, afasias, alexias y agrafias, agno-
sias, apraxias, etc. En el capitulo 7 se estudian las funciones de las diferentes divisiones del l6bu-
lo frontal y los efectos de las lesiones frontales. En los siguientes capitulos se abordan, desde el
punto de vista neuropsicoldgico, los dos extremos del ciclo vital, el envejecimiento normal y
patolégico, en el capitulo 8, y la Neuropsicologfa Infantil, en el capitulo 9. El capitulo 10 reco-
ge los principios que rigen el proceso de evaluacién neuropsicoldgica y presenta una amplia
seleccién de las téenicas disponibles. Finalmente, el capitulo 11 estudia el tema de la recupe-
racién funcional: qué ocurre tras una lesién cerebral, qué sabemos sobre los procesos que se
ponen en marcha y que pueden mediar en la recuperacién de las funciones afectadas por el
dafo cerebral. No es un capitulo dedicado a procedimientos de rehabilitacién neuropsicol6-
gica, pero contiene evidencias sobre la neuroplasticidad necesarias para abordar la rehabilita-
cién de las consecuencias de las lesiones desde una perspectiva neuropsicoldgica.

Los autores de este libro son profesores de Neuropsicologfa en diferentes universidades
espafiolas. Son, somos, verdaderos apasionados por la Neuropsicologia y hemos intentado
transmitir este apasionamiento en cada una de nuestras contribuciones. Esperamos haber-
lo conseguido. Si es asi, tenemos que agradecer las aportaciones de muchas personas: de pro-
fesores con los que compartimos el interés por este campo; de alumnos que nos plantean
sus dudas y nos ensefan a ser mejores ensefiantes; de colaboradores y becarios de investiga-
cién, que con su entusiasmo renuevan el nuestro y, muy especialmente, de los pacientes con
los que trabajamos, son ellos los que nos hacen ver que la relacién cerebro-conducta va
mucho més alld de lo que cualquier libro o articulo puede mostrar.

Aunque hemos intentado hacerlo lo mejor posible, no hay duda de que el resultado es
mejorable. Deseariamos que nos hicieran llegar sus criticas, sugerencias, etc. No sélo para
tenerlas en cuenta en futuras ediciones, sino también porque pueden contribuir a mejorar
nuestra docencia en el dfa a dfa.

Carme Junqué
José Barroso (coords.)
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1

Meétodos vy técnicas
en Neuropsicologia

1.1. Introduccion

La Neuropsicologia puede definirse como la ciencia que estudia la relacién entre el cere-
bro y la conducta. Esta relacién, tal como la entiende la Neuropsicologia, tiene dos carac-
teristicas principales, a saber: es dindmica e interactiva. Decimos que es dindmica porque
nos referimos a que se trata de una relacién que es modificable y que es interactiva por-
que los cambios que se producen sobre una de las partes tienen repercusiones en la otra.
Veamos el siguiente ejemplo. En el ano 2000 se publicé el resultado de un estudio reali-
zado con taxistas londinenses que ponia de manifiesto que la parte posterior del hipocam-
po derecho (una estructura cerebral situada en la profundidad de los 16bulos temporales y
que desempefia un papel clave en la memoria) de éstos tenia un mayor tamafo relaciona-
do con los afios de profesién al volante. Este hecho pone de relieve un cambio en la estruc-
tura cerebral que se halla vinculado a aumento en la habilidad para conducir por las calles
de Londres. Vemos, pues, que los cambios conductuales se acompafian de cambios cere-
brales. A esta posibilidad de establecer nuevas relaciones entre cerebro y conducta aludi-
mos cuando hablamos de relacién dindmica. Pero ademds, esta relacién es reciproca. Asi,
cuando una estructura cerebral se deteriora como consecuencia de una enfermedad, se pro-
duce una alteracion de la conducta con la que estd relacionada. En los inicios de la Neu-
ropsicologfa y antes de la aparicién de esta denominacién hallamos, por ejemplo, la des-
cripcién de la pérdida de las formas expresivas del lenguaje asociadas a una lesién en el
l6bulo frontal izquierdo, realizada en 1862 por Paul Broca. Podemos afirmar que el cerebro
estd para la conducta y que ésta sélo es posible con el cerebro. Estudiar cémo se articula esta
relacién entre ambos para poder predecir y controlar los efectos de su interaccién es el obje-
tivo de la Neuropsicologfa.

¢Qué interés tiene este conocimiento? Todos los dias los accidentes y numerosas enfer-
medades producen lesiones y cambios en el funcionamiento normal del cerebro. Podemos
recordar aqui las consecuencias de los traumatismos craneoencefilicos producidos por acci-
dentes de circulacién, laborales, deportivos o por causa de las guerras. Después de un trau-
matismo que afecta al cerebro se producen inevitablemente alteraciones en la conducta de
los individuos que los padecen. Ademds, numerosas enfermedades como los accidentes cere-
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brovasculares, los tumores cerebrales, las infecciones que afectan al cerebro, las denomina-
das enfermedades neurodegenerativas como la de Alzheimer y la de Parkinson, o las enfer-
medades psiquidtricas producen alteraciones cerebrales que comportan inevitablemente alte-
raciones conductuales. Nuestra esperanza es que el mejor conocimiento de los cambios
cerebrales que se producen en estas enfermedades y de los cambios conductuales que com-
portan serd util para hallar sistemas que contribuyan a su recuperacién y curacién.

Para abordar el estudio de las relaciones entre el cerebro y la conducta la Neuropsicolo-
gia utiliza fundamentalmente dos aproximaciones metodoldgicas: la que utiliza como varia-
ble independiente (controlada por el experimentador) el cerebro y como dependiente la con-
ducta y la que lo hace a la inversa, siendo en este caso la variable independiente la conducta
y la dependiente el cerebro. Esta posibilidad de utilizar indistintamente como variable inde-
pendiente el cerebro o la conducta surge de la naturaleza interactiva de la relacién entre uno
y otra a la que aludiamos al principio. En los inicios de la Neuropsicologia la aproximacién
metodoldgica que usa como variable independiente el cerebro fue la tinica posible; como
veremos mds adelante, utilizar el cerebro como variable dependiente implica disponer de
una tecnologia que nos permita registrar los cambios cerebrales producidos por la manipu-
lacién de la variable independiente, en este caso la conducta, lo cual sélo recientemente ha
sido posible realizarlo de forma satisfactoria.

Somos conscientes de que el enfoque que hemos dado hasta el momento del campo
cientifico de la Neuropsicologia es notablemente amplio, lo cual implica que para mati-
zarlo sea conveniente plantear sus relaciones con algunas de las disciplinas afines. La Neu-
ropsicologfa en sentido estricto se centra en el estudio de los cambios en la conducta, espe-
cialmente de tipo cognitivo, producidos por las lesiones cerebrales. Este modelo nace
histéricamente de la aplicacién del método anatomoclinico a los trastornos de la cognicién.
Para llevar a cabo esta tarea se hace necesario disponer de unas medidas objetivas de la
conducta y unos métodos de evaluacién fundamentados en el conocimiento cientifico de
las funciones psiquicas. Las aportaciones mds relevantes en este sentido se deben a la ini-
cialmente denominada Psicologia Experimental que en su versién mds actual centrada en
el dmbito de la cognicién constituye la Ciencia Cognitiva. No obstante, ni una ni otra
mostraron interés por el sustrato cerebral que soportaba las operaciones mentales. La téc-
nica mds comun en estas ciencias es la Cronometria Mental (CM) que se basa en la medi-
da del Tiempo de Reaccién (TR) de las denominadas operaciones mentales. La Neuro-
psicologia ha usado estas técnicas y los resultados de la Psicologia Experimental para llevar
a cabo sus estudios y experimentos.

Por otra parte, el hecho de utilizar el método anatomoclinico ha aproximado la Neu-
ropsicologia a las Ciencias Biomédicasy en especial a la Neurologia, que ha realizado impor-
tantes aportaciones a la Neuropsicologifa, aunque en ocasiones ha utilizado la denomina-
cién de Neurologia de la Conducta para hacerlo, con la intencién de enfatizar los aspectos
médicos de sus aportaciones. El avance tecnoldgico que ha permitido hacer observaciones
de la estructura y de la actividad cerebral 77 vivo ha expandido el interés por el estudio de
las relaciones entre el cerebro y la conducta més alld de la patologia y ha permitido plan-
tearse estudios con sujetos normales. Este hecho es trascendental porque permite por pri-
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mera vez realizar experimentos con un nivel de control de la variable independiente muy
superior al que permitian los estudios con pacientes con lesiones cerebrales. Asi se inicia
una nueva etapa en la que el estudio de las bases fisiolégicas de la cognicién se hace posi-
ble en los seres humanos con un tipo de experimentos que hasta este momento sélo se po-
dian plantear con animales.

Los modelos lesionales también antecedieron a los modelos de registro de la actividad
cerebral en los estudios con animales, pero estos tltimos se adelantaron mucho a los estu-
dios con humanos debido a la naturaleza invasiva (cruenta) de sus técnicas que permitieron
abordar experimentos imposibles de realizar sin la prictica de operaciones en el crdneo. A
finales de la década de los sesenta las denominadas neurociencias o ciencias del sistema ner-
vioso culminaron un proceso de convergencia que dio origen a la aparicién de la Neuro-
ciencia'y de la sociedad internacional que lleva su nombre (1969). En aquel momento los
estudios de las bases cerebrales de la conducta en general y de la cognicién en particular se
basaron en los estudios animales, con las limitaciones que ello supuso.

El cardcter clinico y aplicado que tiene la Neuropsicologia en muchos casos no pro-
picié los intercambios deseables con los neurocientificos que realizaban una investigacién
mucho mds bdsica. No obstante, existieron notables excepciones y los neuropsicélogos
que trabajaban en centros de investigacién en comunicacién con los centros clinicos fue-
ron mucho mds sensibles a buscar fundamento para sus hipétesis en los resultados de la
Neurociencia bésica. Estos hechos y los mencionados anteriormente con relacién a los
avances tecnolégicos propiciaron que muchos investigadores se iniciaran en el estudio de
la cognicién lejos de los planteamientos de la Neuropsicologia y de la Psicologia Experi-
mental comenzando su andadura ya como estudiosos de una parte de la Neurociencia; asi
nace la Neurociencia Cognitiva en los afos siguientes y la aparicién de la Cognitive Neu-
roscience Society en 1994. Naturalmente, no todos los que iniciaron su actividad cientifi-
ca en el dmbito de la Neuropsicologfa se mantuvieron al margen de estos cambios y amplia-
ron ficilmente su campo de actividad a las herramientas que aportaban las nuevas
tecnologfas. En la actualidad Neuropsicologia y Neurociencia Cognitiva comparten méto-
dos y técnicas y las diferencias entre ambas se encuentran en el énfasis que hace la Neu-
ropsicologia en el estudio de la patologfa cerebral y en los aspectos clinicos aplicados. Se
puede decir que la Neuropsicologia es lo que actualmente se denomina una ciencia trans-
lacional, es decir, que aporta un conocimiento del que pueden beneficiarse otras ciencias
experimentales o aplicadas. La Neuropsicologfa ha ayudado y sigue ayudando a romper
barreras entre el laboratorio y la practica clinica en el complejo campo del estudio de las
bases bioldgicas de la conducta.

1.2. Métodos y técnicas
En un experimento la variable independiente es aquella cuyos valores son controlados o selec-

cionados por el experimentador para determinar su relacién con un fenémeno observado
(variable dependiente). En un experimento tratamos de poner en evidencia que los valores
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de la variable independiente determinan los de la variable dependiente. Sélo la variable inde-
pendiente puede ser directamente controlada por el experimentador.
Ejemplos:

1. En el denominado paradigma de Sternberg (1960) se presentan estimulos formados
por secuencias de nimeros o letras y a continuacién un dnico ndmero o letra y se
pide al sujeto que diga si dicho ndmero o letra formaba parte de la secuencia ante-
rior. El tiempo de respuesta (variable dependiente) es proporcional a la longitud
de la secuencia presentada (variable independiente) que suele variar entre 1y 6 ele-
mentos.

2. Se forman tres grupos aleatorios de ratas de laboratorio (Long Evans). Un grupo se
pone en ambiente estindar (emplazadas en grupos de tres en jaulas de medidas
estdndar), un segundo en ambiente enriquecido (emplazadas en grupos de 12 en
jaulas mds amplias y dotadas de elementos extras que permiten la realizacién de acti-
vidades diversas (ruedas giratorias, escaleras, pasarelas, etc.) y un tercero en ambien-
te empobrecido (emplazadas en solitario en jaulas pequefias). Pasados 30 dias las
ratas se sacrifican y se analiza el grosor de la corteza cerebral. Resultado: las ratas
emplazadas en un ambiente enriquecido presentan un mayor grosor de la corteza
cerebral que las situadas en un ambiente estdndar y las colocadas en un ambiente
empobrecido presentan un grosor de la corteza menor que las del ambiente estdn-
dar. Variable independiente: los tres ambientes (estindar, enriquecido y empobre-
cido). Variable dependiente: el grosor de la corteza cerebral.

3. Se seleccionan pacientes con lesiones del 16bulo frontal y se dividen en 3 grupos
segtin la lesién afecte sélo a la corteza dorso-lateral, a la corteza orbital o a ambas.
Todos ellos realizan una tarea de memoria de trabajo (N-back). Resultados: los pacien-
tes con lesiones dorso-laterales cometen més errores que los que presentan sélo lesio-
nes orbitales. Variable independiente: los tres grupos de pacientes. Variable depen-
diente: el ndmero de errores en la tarea de memoria de trabajo.

4. La catecol-o-metil-transferasa (COMT) es una enzima que degrada los neuro-
transmisores con un grupo catecol (dopamina, noradrenalina, adrenalina). Aunque
el principal mecanismo de eliminacién de la dopamina en el cerebro es el trans-
portador de la dopamina, la corteza pre-frontal constituye una excepcién y en esta
regién cerebral es la COMT la principal limitadora de su actividad. Ello permite
suponer que las funciones cognitivas de la corteza pre-frontal pueden ser modula-
das por esta enzima. Por otra parte, se ha descrito un polimorfismo funcional del
gen que codifica para la COMT constituido por la variacién de un dnico nucles-
tido. Este polimorfismo se produce por la sustitucién del aminodcido valina (Val)
por el aminodcido metionina (Met). Se ha determinado que la variante que con-
tiene valina degrada la dopamina a una velocidad cuatro veces mayor que la que
contiene metionina. Este hecho comporta que las neuronas con la variante Val de
la COMT vean reducido su efecto sobre las neuronas postsindpticas con relacién
a la variante Met de la COMT, porque el neurotransmisor es eliminado con mucha
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mis celeridad. Dados estos hechos las funciones cognitivas del I6bulo pre-frontal
pueden verse afectadas por dichas variaciones en sujetos normales segin dispongan
de una u otra variante en el gen de la COMT. Como todos poseemos dos copias de
cada gen (alelos), una en el cromosoma paterno y otra en el materno, los individuos
pueden presentar las siguientes combinaciones alélicas de las variantes descritas para
el gen de la COMT: Val/Val, Val/Met y Met/Met. Si hipotetizamos que las funcio-
nes cognitivas del 16bulo pre-frontal las realizaran de forma mis eficiente los suje-
tos que dispongan de un efecto mayor de la dopamina, podemos plantearnos que
los sujetos homocigotos Met/Met serdn los que presentardn un mejor rendimien-
to, seguidos de los Val/Met y en dltimo término los Val/Val, en sentido inverso a la
velocidad de degradacién de la dopamina en las neuronas de la corteza pre-frontal.
Supongamos que disponemos de una muestra de sujetos suficientemente amplia
para asegurarnos una representacién valida de las posibles variantes. Como quere-
mos probar el efecto beneficioso del alelo Met, cuantificaremos el niimero de ale-
los Met que posee cada sujeto que naturalmente podrdn ser: 2, 1, 0 (variable inde-
pendiente). Someteremos a los sujetos a una prueba que comporte la actividad del
16bulo pre-frontal, una de memoria de trabajo como la N-back. Calcularemos la
correlacién entre el ndmero de alelos Met y el nimero de errores en la prueba (varia-
ble dependiente). Resultado: el nimero de alelos Met se correlaciona negativamente
con el nimero de errores.

Se ha observado que para un mismo rendimiento en una tarea cognitiva existen nota-
bles diferencias en la activacién cerebral medida con técnicas tales como la Tomo-
graffa por Emisién de Positrones (TEP) o la Resonancia Magnética Funcional (RMf).
Estos resultados se interpretan como diferencias individuales (fenotipicas) en la efi-
ciencia cerebral. Los resultados del ejemplo 4 nos permiten formular la siguiente
hipétesis: para un mismo rendimiento en una tarea de N-back los individuos por-
tadores de mds alelos Val (variable independiente) necesitardn una menor activacién
cerebral de la corteza pre-frontal (variable dependiente).

Utilizando la técnica de la Resonancia Magnética Funcional (RMf) registramos los
cambios en la activacién cerebral producidos por la audicién de frases en relacién
con la audicién de sonidos sin sentido. Variable independiente: factor audicién (con
significado y sin significado). Variable dependiente: respuesta cerebral (activacién de
dreas especificas del lenguaje).

1.3. Lesiones cerebrales

La Neuropsicologia utiliza el andlisis de las lesiones cerebrales como método para poner a
prueba las hipétesis del funcionamiento cerebral respecto a la conducta. Utilizar las lesio-
nes cerebrales como variable independiente (que el experimentador manipula) para estudiar
su efecto sobre una determinada funcién bioldgica es un procedimiento comun a la Fisio-
logia en general y a la Fisiologia de la Conducta o Psicologia Fisioldgica, en particular. Hay
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Cuadro 1.1. Métodos de la Neuropsicologia

Métodos que controlan directamente variables cerebrales

Andlisis de lesiones y morfometria
— Post mértem
— In vivo
Inactivacion cerebral
— Estimulacion eléctrica
— Anestesia selectiva
— Estimulacion magnética transcraneal

Métodos que controlan indirectamente variables cerebrales

Sensoriales
— Campos visuales separados
— Audicion dicética
— Tiempo de reaccién

Métodos de registro de la actividad cerebral

Electromagnéticos
— Electroencefalografia (EEG)
— Potenciales Evocados (PE)
— Magnetoencefalografia (MEQG)
Metabdlicos
— Tomografia por Emisién de Positrones (TEP)
— Tomografia por Emisién de Fotones Simples (SPECT)
— Resonancia Magnética Funcional (RMF)

una diferencia sustancial en la utilizacién de este método, por parte de la Fisiologfa y la Neu-
ropsicologia, y es que esta dltima, al realizar sus investigaciones en seres humanos, como es
obvio, no provoca las lesiones con fines experimentales, sino que aprovecha las lesiones que
se producen espontidneamente como consecuencia de las enfermedades o las producidas por
la cirugfa realizada con fines terapéuticos. Desde el punto de vista cientifico, esta diferencia
comporta limitaciones importantes a la investigacién neuropsicolégica, aunque, como vere-
mos, no significan, en modo alguno, un impedimento para la investigacién. Dado que el
investigador no provoca las lesiones con el objetivo de realizar el experimento, la disponi-
bilidad de los sujetos de experimentacién no depende del investigador de forma directa, sino
que éste ha de encontrar los sujetos que por tener las lesiones de interés podrdn entrar en el
experimento. Es decir, los experimentos neuropsicolégicos con sujetos lesionados compor-
tan una fase de seleccién de la muestra que ha de ser estrictamente definida. Como se mos-
trard més adelante, en la actualidad esta fase resulta enormemente facilitada por las técnicas
de neuroimagen, que permiten verificar y cuantificar con precisién la variable lesional. La
verificacidn y cuantificacién de las lesiones constituye también una exigencia para la Psico-
logfa Fisiolégica, pues una cosa es el propédsito de producir una determinada lesién cerebral
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en un animal de experimentacién y otra que esto se consiga satisfactoriamente. En la inves-
tigacién animal, este tipo de comprobaciones suelen realizarse posteriormente al experi-
mento, después de sacrificar al animal, con técnicas anatomopatolégicas e histoldgicas, aun-
que en la actualidad también se han empezado a utilizar técnicas de neuroimagen iz vivo
para este propdsito. La Neuropsicologfa anterior a la aparicién de las técnicas de neuroi-
magen, utilizaba también la comprobacién anatomopatolégica post mértem, pero tenia el
inconveniente que, puesto que estos estudios no se realizaban hasta el fallecimiento del
paciente, éste podia ocurrir semanas, meses o afios después, por lo que se podian haber pro-
ducido durante este periodo, o durante el tiempo inmediato a la muerte, cambios en las
lesiones originales cuando el estudio conductual fue llevado a término.

Cuadro 1.2. Método lesional: tipo de pacientes estudiados
segun los objetivos

Lateralizacion cerebral de las funciones

Hemidecorticados
Comisurotomizados, callosotomizados (total o parcialmente)
Epilépticos y tumorales sometidos al test de Wada

Localizacién intrahemisférica

Lesiones focales subitas (sin estudio prequirdrgico)

— Infartos isquémicos

— Hemorragias

— Traumatismos craneoencefalicos

— Encefalitis herpética

— Otras enfermedades infecciosas focales

Lesiones focales quirtrgicas (estudios pre y postratamiento)

— Tumores cerebrales

— Abscesos

— Malformaciones arterio-venosas
— Epilepsia

Conexiones cerebrales

Lesiones en la sustancia blanca

— Esclerosis mltiple
— Leucodistrofias
— Leucoaraiosis

Papel de estructuras subcorticales en las funciones cognitivas

Enfermedades degenerativas

— Corea de Huntington
— Pardlisis Supranuclear Progresiva
— Enfermedad de Parkinson

Lesiones focales
— Infartos y hemorragias en los ganglios basales
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Un factor que limita la investigacién neuropsicolégica con técnicas lesionales consiste
en que, dado que éstas son espontdneas, no todas las lesiones presentan la misma probabi-
lidad o dificilmente algunas lesiones muy restringidas de algunas estructuras se producen
selectivamente o lo hacen con la frecuencia necesaria para su estudio. El hecho de que deter-
minadas lesiones muy especificas se produzcan en raras ocasiones hace que el estudio de
casos sea de notable interés en Neuropsicologia, aunque a veces la replicacién del fenéme-
no, condicién indispensable en todo estudio cientifico, no pueda llevarse a cabo hasta varios
anos después de la primera observacién.

Los estudios con pacientes con lesiones cerebrales en Neuropsicologia comportan el dis-
poner de técnicas que permitan determinar con precision las estructuras cerebrales afecta-
das por dichas lesiones. Para llevar a cabo este trabajo, disponemos de dos tipos de técnicas,
las que permiten la localizacién y cuantificacién de las lesiones in vivo, es decir, poco des-
pués que el paciente haya sufrido la lesién, y por tanto son técnicas que permiten la medi-
da concomitante de las variables conductuales, y aquellas otras que pueden aplicarse sola-
mente después del fallecimiento del paciente, es decir los andlisis post mértem.

Las técnicas in vivo de andlisis lesional son bdsicamente dos: la Tomografia Computa-
rizada (TC) y la Resonancia Magnética (RM). La TC fue la primera técnica de neuroima-
gen disponible, de modo que puede decirse que existe una Neuropsicologia antes y después
de la aparicién de la TC, en 1972, pues hasta esta fecha, casi exclusivamente eran posibles
las técnicas post mértem. La disponibilidad de la RM a partir de 1981 mejor6 notablemente
la visualizacién anatémica, especialmente la diferenciacién entre sustancia gris y sustancia
blanca. En la actualidad, tanto la TC como la RM se hallan, por lo que a poder de resolu-
cidn se refiere, casi al limite de las posibilidades del ojo humano. Con estas técnicas, es posi-
ble no sélo describir qué estructuras estdn danadas, sino ademds medir el valor relativo o
absoluto del volumen de tejido implicado.

1.3.1. Andlisis macroscépico post mortem

En el andlisis macroscépico post mértem, la primera operacién es la extraccién del encéfa-
lo de la cavidad craneal, evitando, naturalmente, que se dafe durante esta operacién. En
segundo lugar, es necesario proceder a su fijacién, mediante la inmersién en formalina duran-
te unos tres meses. La fijacién es imprescindible, tanto para la conservacién del espécimen,
como para la realizacién de posteriores andlisis. Antes de proceder a la seccién del encéfalo,
es posible realizar algunas observaciones de interés de la topografia externa.

A modo de ejemplo, el andlisis de las asimetrias derecha-izquierda pondrd de manifies-
to si se cumple el patrén mds comuin en los diestros, que consiste en que el l6bulo frontal
derecho es mds ancho y mds largo que el izquierdo, mientras que en el Iébulo occipital ocurre
lo contrario, siendo el izquierdo mds ancho y més largo que el derecho. Esta asimetria pue-
de también observarse y cuantificarse 77 vivo con la TC o la RM. Se puede ademds obser-
var el patrén externo de las cisuras mds importantes. El patr6n mds comin muestra una
cisura lateral o silviana mds larga y mds horizontal en el lado izquierdo, lo cual reflejaria la
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existencia de un borde lateral mds largo y de un mayor opérculo parietal. Este dltimo
representa un mayor techo en la cisura izquierda mientras que el suelo de la cisura for-
ma el llamado planum temporale. En unos dos tercios de los sujetos diestros, el planum
temporale izquierdo, que contiene en su parte posterior el drea de Wernicke, es mayor
que el derecho. Hay que tener en cuenta que todas las asimetrias que se observan entre
los hemisferios derecho e izquierdo s6lo expresan tendencias y la existencia de unos patro-
nes de mayor frecuencia, pero existen numerosas excepciones tanto entre los diestros (un
tercio de ellos no muestra el patrén descrito) como entre los zurdos, quienes se caracte-
rizan por una presencia de asimetrias menor, mds que por una inversién de los patrones
de los diestros.

Figura 1.1. Lesion cerebral en el 16bulo temporal izquierdo. Los sindromes
neuropsicolégicos focales clasicos se fundamentan en los correlatos
anatomofuncionales obtenidos de los estudios neuropatoldgicos post mortem.

El método de andlisis macroscépico permite observar ficilmente la presencia de lesio-
nes focales que afectan a la superficie externa del encéfalo, dando lugar a hinchazones,
depresiones y zonas de gliosis. A este respecto, diremos que la observacién de Paul Broca
sobre la localizacién del 4rea cerebral del lenguaje articulado que lleva su nombre, la hizo
precisamente de la forma que hemos descrito, pues el cerebro del enfermo no fue seccio-
nado para su estudio, sino simplemente observado externamente. Dicho cerebro, que ain
se conserva entero, ha sido estudiado con posterioridad con la TC, lo cual ha permitido
observar que la lesién se extendia subcorticalmente mds alld de lo que su observacién
externa hacfa suponer. Con todo lo dicho, se entenderdn las limitaciones del andlisis
macroscopico post mértem y, en todos los casos, se ve ampliamente superado por las téc-
nicas iz vivo.
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1.3.2. Andlisis microscopico

El andlisis microscdpico es naturalmente el principal motivo para llevar a cabo un estudio
post mértem, pues éste permite observaciones que no son posibles realizar actualmente in
vivo. Ello no significa que este tipo de andlisis sea siempre de interés, pues, dadas las difi-
cultades que presenta para ser llevado a cabo eficazmente, es necesario que las hipétesis que
nos planteemos precisen claramente de él. Si tenemos en cuenta que determinados andlisis
no son practicables en seres humanos, porque requieren manipulaciones en vida imposibles
de realizar, el campo de aplicacién del andlisis microscépico resulta ser bastante restringido;
quizd el campo de aplicacién mds claro lo constituyan las enfermedades degenerativas, aun-
que en la actualidad existen técnicas de neuroimagen como la Tomografia por Emisién de
Positrones (TEP) que pueden proporcionar informacién sobre los depésitos de proteinas 3-
amiloide y tau de gran valor para el diagnéstico precoz en vida del paciente.

Para obtener preparaciones permanentes del cerebro es necesario procesar el cerebro en
secciones seriadas. Ello implica ademds de su fijacién en formalina, la aplicacién de diver-
sos métodos de inclusidn, corte y tincidn. El andlisis citoarquitecténico se basa en la tincién
celular y puede llevarse a cabo mediante la tincién de la sustancia de Nissl. El andlisis mie-
loarquitéctonico tifie la mielina y, de este modo, permite bosquejar y diferenciar las fibras
intracorticales. La angioarquitectura muestra el aspecto de los pequefios vasos sanguineos.
La arquitectura de los pigmentos permite visualizar las células por la acumulacién diferen-
cial de lipofuscina. La quimioarquitectura se basa en tinciones histoquimicas especificas que
permiten la visualizacidn celular segin la distribucién de determinadas enzimas, asi como
de otras sustancias neuroquimicas.

El andlisis citoarquitecténico puede también poner de manifiesto la presencia de orga-
nizaciones aberrantes en la estructura de las capas corticales que pueden aparecer en
dreas circunscritas criticas. En este sentido, Albert M. Galaburda en 1985 describié una
organizacién anémala de las capas corticales de la regién posterior del planum tempora-
le de sujetos que en vida habfan padecido dislexia. En estos sujetos se observaba la pre-
sencia de cuerpos neuronales en la capa mds externa (molecular), cuando lo normal es
que no los haya.

Otra técnica de andlisis microscépico se aprovecha del efecto que se produce cuando
una porcidn sustancial de un axdn se separa de su cuerpo celular y éste sufre una serie de
alteraciones retrégradas que culminan en la lisis del pericarién y una gliosis reactiva. Asi, es
posible seguir las lesiones cerebrales y a través del recorrido de esta degeneracién retrégra-
da se logra trazar la distribucién de los cuerpos neuronales que envian proyecciones axdni-
cas a la region dafiada. Este método presenta diversas limitaciones, pues no permite distin-
guir entre la degeneracién de los axones que proyectan en la regién dafiada de los que sélo
pasan por ella. Los métodos basados en la degeneracién walleriana o anterégrada, también
permiten estudiar la conectividad. La degeneracién walleriana comporta la desaparicién de
la mielina distal al punto de la lesién axénica. Este método tiene el inconveniente que se
limita a los fasciculos grandes. La observacién de la degeneracién walleriana de grandes fas-
ciculos puede ser observada 7z vivo, mediante la resonancia magnética.
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Las técnicas de impregnacion argéntica selectiva de los axones degenerados y de sus ter-
minales, combinadas con técnicas de manipulacién quimica del tejido cerebral que ocasio-
na la desaparicién de las sales negras de plata predominantemente en los axones degenera-
dos, permiten la visualizacién de las conexiones, aunque también con las limitaciones
mencionadas sobre la confusién con las fibras de paso. Este método se ha aplicado a la dis-
tribucién de las radiaciones visuales y a las proyecciones del cértex entorrinal. El método de
la impregnacién argéntica es potencialmente aplicable al cartografiado de muchas conexio-
nes neurales incluyendo las cértico-corticales en el humano. La correcta aplicacion de este
método impone una serie de condiciones que no siempre es posible cumplir. Actualmente,
la técnica de RM conocida como tractografia permite visualizar 77 vivo numerosos tractos
o vias encefélicas abriendo nuevas posibilidades de estudio sobre la afectacién de determi-
nados fasciculos y sus consecuencias sobre la conducta.

1.4. Tomografia Computarizada

Con la aparicién de las técnicas para obtener imdgenes 77 vivo del encéfalo como son la
Tomografia Computarizada (TC) y la Resonancia Magnética (RM) se ha revoluciona-
do el método lesional en humanos, permitiendo la perfecta definicién anatémica de las
lesiones cerebrales focales en los sujetos vivos. La deteccién de cambios neuropatoldgi-
cos con la tomografia de rayos X computarizada depende de la deteccién en una regién
dada del cerebro de una absorcién que se aparta del valor normal estdndar. La presencia
de edema, infarto o tumor alterard la absorcién estidndar de los rayos X de esta regiéon y
producird una imagen anormal. Con la RM la identificacién dependerd de que en una
regién se produzca una proporcién diferente en el patrén de protones de dtomos de
hidrégeno orientados como consecuencia del campo magnético al que hemos sometido
el encéfalo.

La sensibilidad de cada método varia de acuerdo con los siguientes factores: @) el pro-
cedimiento especifico usado, &) la naturaleza de la patologia estudiada, ¢) el periodo de tiem-
po en el que se realiza la medida de imagen, con relacién al inicio del proceso patoldgico y
d) la calidad del equipo y la experiencia del técnico que realiza la observacién. Como cual-
quier método de deteccidn, el nimero de falsos negativos (no detectar la lesién cuando exis-
te) o de falsos positivos (considerar como una lesién algo que no lo es) es considerable, pero
su magnitud depende, en tdltima instancia, del conjunto de factores que acabamos de men-
cionar.

La Tomografia Computarizada (TC), llamada también Tomografia Axial Computari-
zada (TAC) es un examen radiolégico especializado en el cual se obtiene una imagen axial,
que es aproximadamente perpendicular al eje cefalocaudal, mediante mdltiples proyeccio-
nes angulares. Las investigaciones que condujeron a su descubrimiento fueron iniciadas por
Allan M. L. Cormack en 1959 y continuadas por Godfrey N. Hounsfield, motivo por el
que ambos recibieron el Premio Nobel de Medicina el ano 1979. El primer aparato de TC
se puso a la venta en 1972.
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El aparato de TC consiste en un tubo de rayos X que puede girar de 180 a 360 grados
alrededor del drea que se desea examinar, drea que se halla interpuesta entre éste y un con-
junto de detectores situados en el lado opuesto, de modo que pueden obtenerse multiples
proyecciones angulares del drea de interés. Los detectores, o bien rotan en conjuncién con
el tubo de rayos X, o bien se mantienen estdticos en un circulo de 360 grados alrededor
de la superficie que se va a examinar. Estos detectores son mds sensibles que la pelicula de
rayos X, y son capaces de detectar variaciones de densidad del tejido blando tan pequefias
como de un 1%, mientras que las radiografias convencionales s6lo detectan entre un 10 y
un 15%. La informacién obtenida por estos detectores es analizada por un ordenador que
construye una imagen de la seccién transversal (horizontal) de la regién en el plano del haz
de rayos X. La seccién puede tener un grosor entre 10 y 2 mm, dependiendo del tipo de
aparato y del valor elegido. La resolucién (menor distancia detectable) puede ser entre 5 y
1 mm, también segun el tipo de aparato, siendo los de mayor resolucién los més recientes
o de tltima generacidn.

En la TC craneal, para la obtencién de imdgenes del encéfalo, el paciente se explora en
posicién dectbito supino con la cabeza situada dentro del campo de exploracién. En la posi-
cién esténdar el plano de la base, y por consiguiente plano axial, forma un dngulo de 20 gra-
dos con el plano cantomeatal (un plano imaginario que pasa por el dngulo lateral de la 6rbi-
ta del ojo y por el centro del conducto auditivo externo). Con este dngulo se excluyen de la
zona de exploracién los senos paranasales y se evitan imdgenes artefactadas debido a la baja
densidad del aire que contienen. La primera imagen incluida suele estar a nivel del suelo de
la fosa anterior y de la fosa posterior, debido al dngulo de corte de 20 grados utilizado. A
continuacién de esta primera imagen se obtienen multiples imdgenes secuenciales hasta el
vértice craneal. Con esta técnica es posible visualizar el espacio subaracnoideo, los ven-
triculos, los ganglios basales, el tilamo, la cdpsula interna y la externa, la sustancia blanca y
gris de los hemisferios cerebrales, la cisura silviana y otros surcos corticales, asi como el hue-
so de la béveda craneal. Si se inyecta un contraste yodado por via intravenosa, pueden visua-
lizarse ademds, la hoz del cerebro, la tienda del cerebelo, los plexos coroideos de los ven-
triculos, los senos venosos durales, las venas profundas principales y los vasos sanguineos
mayores de la base del cerebro. El contraste no atraviesa la barrera hematoencefilica en con-
diciones normales, pero si ésta se halla alterada como consecuencia de una lesién, puede
pasar por este lugar dando lugar a una mejor visualizacién que es patolégica y que se deno-
mina captaciéon de contraste.

La caracteristica mds importante del tejido que analiza la TC es la densidad y atribuye
el valor de —1.000 a la del aire, 0 a la del agua y +1.000 a la del hueso compacto. Las zonas
hipodensas aparecen en oscuro, por ejemplo el aire de los senos frontal y esfenoidal, el liqui-
do cefalorraquideo y la grasa. Por el contrario, las zonas hiperdensas aparecen claras, por
ejemplo el hueso, las estructuras calcificadas o la hemoglobina. En patologia, los infartos
isquémicos aparecen en un progresivo color gris oscuro que con el tiempo pueden llegar a
aparecer en negro (indicando la ocupacién del espacio necrosado por parte del liquido cefa-
lorraquideo); en contraste, las hemorragias aparecen en blanco y progresan reduciéndose
hasta quedar una zona de hipodensidad debida a la necrosis tisular.
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Figura 1.2. Tomografia computarizada (TC) en la que se observan lesiones
cerebrales focales (zonas hipodensas en gris oscuro) y signos de atrofia
difusa (dilatacion ventricular y aumento de la fisura interhemisférica).

1.5. Resonancia magnética

La Resonancia Magnética Nuclear (RMN), cominmente denominada Resonancia Mag-
nética (RM), permite obtener imdgenes tomogréficas ficilmente interpretables en cualquier
direccién del espacio. Es la técnica que permite el mayor contraste tisular en especial entre
tejidos blandos. Cabe destacar su sensibilidad al movimiento de los liquidos que permite
obtener angiografias (imdgenes de los vasos sanguineos) sin utilizar sustancias de contras-
te. También puede analizar y visualizar los fasciculos cerebrales con la técnica denomina-
da DTT (Diffusion Tensor Imaging) que se basa en los movimientos de difusién de los liqui-
dos en los tejidos biolégicos. Ademds, el comportamiento magnético diferencial de la
oxihemoglobina permite obtener mapas de la actividad cerebral cuando se realizan tareas
mentales sin el uso de contraste exdgeno alguno, lo que se conoce como Resonancia Mag-
nética Funcional (RMf). Asi mismo, permite realizar analisis bioquimicos 77 vivo median-
te la espectrometria que posibilita estudiar de forma directa procesos metabdlicos sin inter-
ferir en ellos ni utilizar técnicas agresivas. También debe mencionarse el hecho de que no
utiliza radiaciones ionizantes y que hasta el momento no hay constancia de yatrogenia (efec-
to nocivo).

El fenémeno de la RM fue descubierto en 1946 por Felix Bloch en la Universidad de
Stanford y por Edward Purcell en la Universidad de Harvard. Ambos recibieron el Premio
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Nobel de Fisica en 1952. En 1979 R. C. Hawkes obtuvo las primeras tomografias de la cabe-
za humana. En 1981 se instal$ la primera RM para uso clinico en el Hospital Hammers-
mith de Londres. En 1983 se obtuvo la primera imagen de RM en Espafa en el Centro
Médico de Resonancia Magnética de Barcelona.

La resonancia magnética es un fenémeno fisico por el cual ciertas particulas como los
electrones, los protones y los niicleos atémicos con un nimero impar de protones, neu-
trones, o de ambos pueden absorber selectivamente energfa electromagnética de radiofre-
cuencia al ser colocados bajo un potente campo magnético. Dentro de la aplicacién de la
resonancia magnética, pueden diferenciarse las técnicas de imagen y las de andlisis espec-
trométrico.

En las imédgenes por RM pueden aprovecharse las propiedades magnéticas de los elec-
trones de los nicleos como el hidrégeno (H!) o del sodio (Na??). Por su abundancia y por
su alta senal, el nicleo del H! es el que se utiliza habitualmente. El calcio, por poseer un
ndimero impar de protones y de neutrones no se puede usar en RM. En general, obtener
una RM significa realizar un andlisis tomografico seriado por resonancia magnética de los
ndcleos de H'.

La unidad de campo magnético utilizada para medir la RM es la tesla (T) que equiva-
le 2 10.000 gauss. De forma comparativa podemos citar que el valor de campo magnético
terrestre se sitia alrededor de los 0,5 gauss. Las RM mds usadas en clinica son de 1,5 T, pero
actualmente también son habituales las de 3 T'y hasta 7 T en investigacién.

Al colocar un cuerpo en un campo magnético, éste se comporta de forma particu-
lar de acuerdo con su configuracién interna. Este comportamiento se cuantifica median-
te la susceptibilidad magnética. Los cuerpos se llaman diamagnéticos si su susceptibili-
dad magnética es menor que cero. En el interior de estos cuerpos, el campo magnético
es menor que el campo magnético externo a que estd sometido. Estos cuerpos, en gene-
ral, no presentan movimientos al colocarlos en un campo magnético. Los cuerpos se lla-
man paramagnéticos si su susceptibilidad magnética es mayor que cero. En su interior
el campo magnético es mayor que el campo al que estd sometido. Estos cuerpos pre-
sentan movimientos ya que son atraidos hacia el imdn alinedndose con el campo mag-
nético. La hemoglobina, segin su estado de oxigenacién, puede tener un comporta-
miento diamagnético (oxihemoglobina) o paramagnético (desoxihemoglobina). Esta
propiedad se utiliza para realizar los estudios funcionales de activacién cerebral median-
te RM.

La introduccién de los quelatos de iones, como el gadolinio, utilizados como sustancias
de contraste, aprovechan el paramagnetismo del i6n gadolinio, posibilitando la deteccién de
la patologia con un mayor contraste en T1 ya que estas sustancias actdan favoreciendo la
relajacién de los nicleos de H con los que entran en relacién.

Cuando los nticleos bajo un campo magnético entran en resonancia, absorben energia
de radiofrecuencia. Este exceso energético serd liberado en forma de emisién de radiofre-
cuencia en un proceso llamado relajacién. Durante la relajacidn, se induce una senal eléc-
trica en una antena receptora que, tratada convenientemente, sirve para obtener la imagen

tomografica de RM.
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Los componentes fundamentales de un tomégrafo de RM son: 2) el imén creador del
campo magnético, &) una antena emisora de radiofrecuencia, ¢) una antena receptora don-
de se recoge la senal, 4) un ordenador con un sistema de representacién de imagen.

Estudiando la sefial de relajacién, podemos obtener informacidn relacionada con la den-
sidad de los nidcleos de H y con el entorno bioquimico en el que los niicleos de H se encuen-
tran. La potenciacién de la imagen consiste en la programacién de secuencias de pulsos ade-
cuadas para hacer prevalecer una u otra informacién. En la RM existen tres tipos basicos de
potenciacién:

1. Imagen potenciada en densidad. En la que la escala de intensidades es proporcional a
la densidad de los nticleos de H. A mayor densidad, mayor intensidad. No es la den-
sidad absoluta del tejido sino la densidad de los nicleos de H. Los nicleos que van
a generar la sefial provienen esencialmente de los tejidos grasos y del agua, tanto libre
como ligada a macromoléculas.

2. Imagen potenciada en T1. Esté relacionada con la mayor o menor facilidad que tie-
nen los nicleos de H en liberar energia. Dependen de la movilidad y del tipo de
molécula de la que forma parte el H. Este en una molécula grasa tiene facilidad en
liberar energifa (T1 corto), mientras que en una molécula de agua libre tiene difi-
cultad en liberar la energfa (T'1 largo). Una imagen estd potenciada en T1 cuando
la grasa aparece en alta intensidad y los liquidos lo hacen en negro. En general, una
lesién en imdgenes potenciadas en T'1 aparece hipointensa.

3. Imdgenes potenciadas en T2 0 T2". Las imdgenes en T2 se obtienen estudiando el sin-
cronismo de la relajacién de los nicleos de H. Durante la relajacién, cada nicleo
libera su exceso energético a una frecuencia que depende del campo magnético que
percibe. La informacién obtenida depende de la estructura histoquimica, dado que
sin la presencia del medio circundante los niicleos de H emitirfan su energfa a la mis-
ma frecuencia y se producirfa una relajacién sincrénica. Un T2 elevado supone alta
sefial e implica gran coherencia en la relajacién. En una imagen potenciada en T2 el
agua libre en reposo aparecerd hiperintensa y todas las patologias que suponen un
aumento de agua también. Las imdgenes potenciadas en T2 son, en general, més sen-
sibles a las condiciones patoldgicas por este motivo. Las estructuras que no contie-
nen H aparecen en negro. Hay que diferenciar el mayor o menor sincronismo en la
relajacién debido a la estructuracién histoquimica de la desincronizacién que pue-
de ocasionar la heterogeneidad del campo magnético. Las imdgenes potenciadas en
T2 que no eliminan esta heterogeneidad del campo magnético se denominan poten-
ciadas en T2', siempre que el agua libre sea hiperintensa.

La senal de relajacion puede influirse mediante el uso de secuencias de pulsos que hacen
que prevalezcan determinados pardmetros de relajacién en la imagen obtenida. Estas secuen-
cias de pulsos consisten en mddulos bésicos formados por pulsos de radiofrecuencia de valo-
res concretos, separados por intervalos de tiempo adecuados. Existen tres tipos fundamen-
tales de secuencias de pulsos. La secuencia de Eco de Espin (SE), que puede potenciar la
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imagen en T1, T2, T2" y D (potencia en Densidad), la secuencia de Inversién-Recupera-
cién (RE) que potencia la imagen en T1 y la secuencia de Eco de Gradiente (GE) que se
utiliza para obtener imdgenes potenciadas en T'1 o contrastes intermedios.

La patologia que conlleva cambios morfolégicos se detecta igual que con la TC con la
ventaja de poderla examinar en cualquier orientacién y se busca bdsicamente en imdgenes
potenciadas en T1. En las patologias que suponen un aumento de agua libre extracelular
(edema, necrosis, etc.) o agua libre intracelular (neoplasias) es util la potenciacién en T2.

La RM es también sensible a los movimientos macroscépicos de liquidos orgdnicos tales
como la circulacién sanguinea y la del liquido cefalorraquideo (LCR). La medicién de las
oscilaciones del LCR en el acueducto de Silvio tiene aplicacién en el diagnéstico de las hidro-
cefalias. El estudio del movimiento de la sangre permite la realizacién de estudios angio-
gréficos. Por otra parte, dado que los movimientos de las moléculas de los liquidos se ven
influidos por la estructura de los tejidos biolégicos resulta que las fibras que transcurren en
determinada direccidn contribuyen a que las moléculas se desplacen preferentemente en la
misma direccién (anisotropia) y no en todas direcciones (isotropfa) como lo harfan en un
medio libre. El estudio de los factores de isotropia y anisotropia permite realizar imdgenes
de los fasciculos cerebrales mediante la técnica denominada Diffusion Tensor Imaging (DTI)
y también evaluar la indemnidad de éstos. Esta técnica tiene especial interés en el estudio
de las patologias que afectan a los axones y a los fasciculos que forman, como las enferme-
dades desmielinizantes o los traumatismos craneoencefilicos.

1.6. Analisis lesional in vivo

La eleccién de los sujetos para realizar estudios de Neuropsicologia Lesional constituye un
aspecto metodoldgico importante. Las caracteristicas neuropatoldgicas de un infarto cere-
bral, una hemorragia intraparenquimatosa o diferentes tipos de tumores son muy distintas.
Por esta razdn, las manifestaciones neuropsicoldgicas que pueden esperarse son completa-
mente diferentes, incluso con lugares similares de lesién aparente.

Los infartos no hemorrdgicos proporcionan buenas muestras para la investigacién y
correlacién con los datos conductuales. Los infartos cerebrales aseguran la destruccién com-
pleta del parénquima cerebral afectado. El 4rea infartada es reemplazada por tejido cicatri-
cial y por liquido cefalorraquideo. Tanto la TC como la RM pueden proporcionar en el esta-
do crénico una clara delimitacién de los infartos. En la TC, la lesién dibuja un 4rea de
densidad disminuida, que aparece como un drea mds oscura, en términos de la escala de gri-
ses usada en las imdgenes. En la RM, el 4rea danada se convierte en una zona oscura, de baja
sefial, en las imdgenes potenciadas en T'1 y en una regién hiperintensa de sefial brillante cla-
ra en las imdgenes potenciadas en T2. En los estados crénicos estas imdgenes permiten car-
tografiar con gran precisién el drea real del tejido cerebral destruido. La comparacién de las
imégenes de TC y RM con las imédgenes anatomopatoldgicas post mértem confirman este

hecho.
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Un detalle anatémico comparable de las estructuras cerebrales lesionadas se obtiene con
la encefalitis por herpes simple. El virus causante de este proceso neuropatoldgico tiene una
afinidad particular con un conjunto limitado de estructuras cerebrales, mayoritariamente
dentro del sistema limbico, y destruye casi completamente las estructuras implicadas a tra-
vés de un mecanismo que produce un colapso vascular. Tanto la TC como la RM propor-
cionan imdgenes precisas de las dreas implicadas.

En otras variedades de lesiones neuropatoldgicas la definicién anatémica de las lesiones
es menos precisa. Por ejemplo, en el caso de los tumores, los gliomas en inicio de su curso
infiltran el tejido cerebral dislocando la poblacién local de tejido neuronal, pero frecuente-
mente sin ocasionar su destruccién. Esta es la razén de que puedan crecer durante largos
periodos de tiempo sin manifestaciones conductuales explicitas. Las regiones de baja o alta
densidad que se ven en la TC de estos tumores corresponden no sélo al tejido tumoral pro-
piamente dicho, sino también al edema circundante que puede ser tejido todavia funcional.
Por este motivo, la patologfa tumoral no representa los sujetos de eleccién para los estudios
de las relaciones entre el cerebro y la conducta, aunque evidentemente existen notables excep-
ciones a esta afirmacién general.

Un claro ejemplo en que los tumores pueden constituir un material aceptable lo cons-
tituyen los sujetos que presentan meningiomas que han sido extirpados quirtrgicamente y
donde se ha producido una ablacién circunscrita de tejido cerebral durante la intervencién.
La situacién de estos pacientes es estable desde el punto de vista evolutivo y permiten esta-
blecer una relacién entre el lugar anatémico de la ablacién y las caracteristicas conductua-
les que presentan.

Los pacientes que sufren ablaciones para el tratamiento de la epilepsia también ofre-
cen una buena oportunidad para los estudios neuroanatémicos de la conducta. En éstos,
las imdgenes de RM potenciadas en T1 permiten delinear el tejido cerebral eliminado con
extraordinaria precisién, aunque es necesario interpretar los resultados obtenidos con este
tipo de pacientes con precaucién debido a la particularidad de esta patologia. En efecto,
los pacientes epilépticos sometidos a extirpaciones quirdrgicas de tejido cerebral para el
tratamiento de las crisis epilépticas resistentes al tratamiento farmacoldgico pueden tener
defectos del desarrollo que impliquen una organizacién cerebral anormal.

Las lesiones metastdsicas aisladas no infiltrantes bien definidas constituyen también un
material de estudio neuropsicolégico. Cuando el paciente presenta una lesién metastésica
tnica extirpada quirdrgicamente y puede ser estudiado en un estadio posoperatorio esta-
ble, es posible establecer correlaciones entre los efectos de la ablacién y la conducta de for-
ma fiable.

Por otra parte, las hemorragias intracerebrales producen un doble efecto sobre el teji-
do cerebral, por un lado destruyen el tejido nervioso del mismo modo que los infartos no
hemorrigicos, pero ademds tienen un efecto compresivo sobre el tejido circundante pareci-
do al de los tumores. En la fase aguda, ni la TC ni la RM proporcionan una imagen preci-
sa de la anormalidad, porque mientras algunas neuronas estdn totalmente destruidas, otras
estdn simplemente desplazadas. S6lo después de la resolucién del hematoma puede estable-
cerse de forma fiable la localizacién y la extensién de la lesion.
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Los sistemas de tltima generacién de TC proporcionan una resolucién (tamafo del
menor cambio distinguible) de 1 mm en el plano de la seccién que estamos analizando
y los de RM alcanzan hasta 0,5 mm. Esta resolucién es desde el punto de vista macros-
cépico excelente, aunque desde el punto de vista microscépico puede considerarse
ain modesta. No permite la visualizacién de la patologia celular, pero con relacién a las
dreas citoarquitéctonicas corticales y a las estructuras subcorticales como los ganglios
basales y el tdlamo es impresionante. Ademds, hemos de tener en cuenta que la facilidad
para obtener cortes seriados en cualquier dngulo sobre un mismo cerebro, especialmen-
te en el caso de la RM, es claramente m4s potente que los métodos anatomopatolégicos
post moértem.

1.6.1. Localizacion de lesiones

Las lesiones encefélicas deben ser referidas a estructuras anatémicas concretas indicando
en qué proporcién o tamafo exacto se hallan danadas. Para indicar las lesiones corticales,
se utilizan bdsicamente las dreas de Brodmann, pero cuando éstas resultan demasiado gran-
des se parcelan convenientemente. La sustancia blanca y los nicleos subcorticales, asi como
las estructuras diencefdlicas y mesencefélicas se indican haciendo referencia a porciones y
subestructuras conocidas por los estudios anatémicos y fisiolégicos. La delimitacién
precisa de las lesiones exige una gran experiencia, as{ como un buen conocimiento anat6-
mico. Para ayudarse en esta tarea se pueden usar atlas estereotdxicos, atlas de correspon-
dencia entre imdgenes anatomopatoldgicas y neurorradioldgicas o bien construir plantillas
especiales.

En los estudios de TC, los planos de corte se obtienen con relacién a la linea orbito-
meatal, una linea imaginaria que va desde el dngulo externo de la cavidad orbitaria al mea-
to auditivo. La posibilidad de obtener imagenes en los tres planos del espacio (horizontal,
coronal y sagital) de la RM hace preferible realizar los estudios con esta técnica. Los datos
lesionales de TC y de RM usualmente se valoran con el atlas de Damasio y Damasio (1989).
La RM posibilita ademis la utilizacién de atlas estereotdxicos, para lo cual es necesario dis-
poner de las tres coordenadas espaciales. La técnica de la RM permite obtener en la conso-
la de control en pocos segundos una imagen sagital medial, localizar la linea denominada
CA-CP, una linea imaginaria que une la comisura anterior y la comisura posterior, y reali-
zar planos de corte horizontales a esta linea y perpendiculares a ella. El atlas estereotxico
de Talairach y Tournoux (1988) ofrece estos mismos tres planos en cortes secuenciales (27
horizontales, 38 coronales y 36 sagitales) referidos en un sistema de parrilla proporcional de
tres dimensiones para adaptarse a cualquier tamafio de cerebro. Este atlas, concebido espe-
cialmente para la cirugfa estereotdxica humana, indica las dreas corticales citoarquitectdni-
cas de Brodmann, los principales fasciculos de sustancia blanca, las conexiones cértico-talé-
micas, los nucleos grises de la base y los nicleos hipotaldimicos. Con la ayuda del atlas es
posible identificar las estructuras danadas que no son evidentes a simple vista y marcar sus
limites en las tres coordenadas del espacio.

34



Capitulo 1: Métodos y técnicas en Neuropsicologia

Figura 1.3. Imagen de resonancia magnética (IRM) en la que se observa
una lesion en los ganglios basales. El atlas estereotaxico permite
identificar los ntcleos grises subcorticales afectados.

El método de andlisis de lesiones en Neuropsicologia ha significado una de las mayo-
res contribuciones al estudio de la fisiologia de la conducta humana. El conocimiento de
las bases cerebrales del lenguaje representa un gran avance que incluye no sélo los aspec-
tos relativos a la lateralidad hemisférica, sino distinciones mds sutiles como la naturaleza
de las representaciones lingiiisticas relativas al significado de las palabras y a las estructu-
ras gramaticales. En el campo de la memoria, la contribucién del método lesional no ha
sido menor, incluyendo desde los primeros conocimientos sobre la funcién del hipo-
campo hasta los desarrollos posteriores sobre la contribucién de los circuitos mamilota-
ldmicos y del cerebro anterior basal, asi como la distincién entre memoria declarativa y
procedimental. En el campo del andlisis perceptivo, la segregacién de circuitos visuales
fue descrita antes en el humano que en el animal, por ejemplo respecto a la pérdida de
la percepcién del color y preservacién de la percepcion de la forma, el denominado sin-
drome de Balint y la agnosia visual. Por dltimo, en este breve repaso, mencionaremos
los descubrimientos con relacién al papel de los 16bulos frontales en la regulacién de la
conducta individual y social documentado desde hace mds de un siglo, pero que en
la actualidad han producido distinciones tan significativas como la de la accién del cér-
tex orbital y dorso-lateral y su contribucién a la conducta social y a las funciones ejecu-
tivas, respectivamente.
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1.6.2. Morfometria

Con este nombre se conoce un conjunto de técnicas de imagen iz vivo que permiten obte-
ner medidas de estructuras cerebrales. Las técnicas mds cldsicas se dirigian principalmente
a conseguir las dimensiones de las estructuras més relevantes (hemisferios cerebrales y siste-
ma ventricular) mediante el trazado manual sobre las imdgenes de TC o RM. En este caso
no tratamos de cuantificar o localizar lesiones cerebrales, sino de medir el volumen de teji-
do cerebral (sustancia gris, sustancia blanca) o de liquido cefalorraquideo. Sabemos que
determinadas patologfas cursan con cambios en el tamafio de determinadas estructuras cere-
brales como es el caso de las enfermedades degenerativas, o también con un desarrollo ané-
malo de regiones cerebrales especificas, como algunas enfermedades psiquidtricas. En estos
casos tiene interés relacionar los cambios volumétricos mencionados con el rendimiento
neuropsicoldgico. Por otra parte, también es conocida la existencia de variaciones en las
estructuras cerebrales en los sujetos normales debidas a factores como la edad y el sexo, que
pueden ser analizadas con estas técnicas.

= Sterealogy - sbj20_hpe_ro
| file Generate Tools View Other

|

Mean B/sqriia) oo

Add Object |
_I; 1906-2003. BIR. Mago Clinic

Figura 1.4. Volumetria del hipocampo a partir de la identificacion de esta estructura
en los tres planos (axial, coronal y sagital) mediante estereologia. El programa
ANALYZE (Clinica Mayo, EE UU) permite una cuantificacion semiautomatica.
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1.6.3. Asimetrias cerebrales in vivo

El interés por el estudio de las asimetrias cerebrales, especialmente con relacién a la locali-
zacién hemisférica de las funciones lingiiisticas, ha llevado a desarrollar métodos para su
estudio iz vive usando las técnicas de neuroimagen. Los resultados obtenidos son parecidos
a los hallados con los andlisis post mértem y, por tanto, no tienen un valor predictivo indi-
vidual, sino que ponen de manifiesto el patrén anteriormente descrito. Esto es, que en los
sujetos diestros el 16bulo occipital izquierdo es frecuentemente mds largo y mds ancho que
el derecho, mientras que en los 16bulos frontales se observa el patrén inverso.

1.6.4. Medida del sistema ventricular

El sistema ventricular se puede alterar por numerosas causas. Los tumores y el edema pue-
den comprimir los ventriculos. Durante la fase de cicatrizacién de las zonas de infarto se
pueden producir estiramientos del sistema ventricular. Por otra parte, el aumento de la pre-
sién intraventricular en la hidrocefalia afecta también al tamafio y forma de los ventriculos.
Por dltimo, en las enfermedades degenerativas como la de Alzheimer y la corea de Hun-
tington existen cambios sutiles que necesitan del uso de sistemas de cuantificacién para
determinar el significado de éstos. En general, son dreas de interés para la medicidn las astas
frontales, el cuerpo de los ventriculos laterales, el tercer ventriculo y la cisura interhemisfé-
rica. Las medidas pueden ser de superficie o de volumen, pero siempre han de ser conside-
radas con relacién al tamafio del cerebro o del espacio subaracnoideo. Como norma gene-
ral, los valores absolutos de las estructuras cerebrales no pueden ser utilizados debido a la
gran variabilidad individual, incluida la variacién entre sexos y la variacién somdtica.

1.6.5. Regiones de interés

Ademas de las asimetrias cerebrales y el sistema ventricular cualquier otra estructura puede
ser una regién de interés para conocer su volumen. El hipocampo, el tdlamo, los ganglios
basales, los hemisferios cerebelosos, pueden ser objeto de medida. En estos casos se habla de
la técnica basada en ROls (Regions of Interest) que habitualmente supone el delineado manual
de la estructura sobre diversos cortes de la imagen digital, en general RM, y el célculo volu-
métrico subsiguiente. Existen programas de ordenador para la automatizacién completa o
parcial de estos procedimientos.

1.6.6. Voxel-Based Morphometry

Esta es una técnica completamente automdtica que utiliza la informacién contenida en
cada unidad de volumen de las imdgenes de RM (vdxel) y unas imdgenes plantilla de RM
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obtenidas como promedio de numerosos encéfalos normales con la misma orientacién en
el espacio segin los pardmetros del Montreal Neurological Institute o espacio MNI. Des-
pués de un procesado previo de las imdgenes es posible comparar dos o mds grupos de
sujetos distintos (pacientes y controles, hombres y mujeres) o el mismo grupo de sujetos
en dos condiciones distintas (antes y después de un tratamiento, dos momentos evoluti-
vos). También es posible correlacionarlo una variable conductual de un grupo de sujetos
con los encéfalos de estos mismos sujetos o en general, usar cualquier procedimiento esta-
distico en que la intensidad de la sefial de RM de los véxeles de las imdgenes cerebrales se
usa como variable. El procedimiento implica la segmentacién de las imdgenes en tres cate-
gorias de voxeles: sustancia gris, sustancia blanca y liquido cefalorraquideo. Las compa-
raciones subsiguientes se realizan para la sustancia gris o para la sustancia blanca, y los
resultados indican la localizacién de los véxeles que se hallan relacionados de forma esta-
disticamente significativa con la variable de interés (independiente) fijada por el experi-
mentador (grupo, tiempo, rendimiento neuropsicolégico). El espacio MNI es semejante
al definido en el atlas estereotdxico de Talairach y Tournoux, pero no idéntico. En este
ultimo los resultados provienen del andlisis post mértem de un tnico caso, mientras que
las plantillas del MNI se obtuvieron con el promediado de las imdgenes cerebrales de 152
sujetos vivos.

Figura 1.5. Técnica de identificacion de regiones de interés (ROI) a través
del procedimiento de la voxel-based morphometry. En este caso se han identificado los
ganglios basales (ntcleo caudado, palido, putamen y accumbens).
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1.7. Técnicas de inactivacion cerebral regional transitoria

Constituyen una extensién del método lesional. La diferencia fundamental es que con
estas técnicas es posible comparar el funcionamiento cerebral con el “efecto lesional” y sin
él, en diversas localizaciones y en el mismo sujeto. Su principal inconveniente es la bre-
vedad de la “lesién” que imposibilita el andlisis de todas aquellas conductas que no sea
posible poner de manifiesto en pocos segundos o a lo sumo algunos minutos. Por otra
parte, las condiciones en las que el sujeto es examinado, en general en un quiréfano, en
el contexto de exploraciones preoperatorias, limitan ain mds su uso. Las técnicas usadas
para el estudio del funcionamiento cerebral que producen inactivaciones transitorias son
la estimulacidn eléctrica cerebral y la anestesia cerebral. La estimulacién magnética trans-
craneal, mucho menos invasiva, puede producir tanto inactivaciones como activaciones
cerebrales transitorias.
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Figura 1.6. Segmentacion de las imagenes de resonancia magnética.
A través del programa Statistical Parametrical Mapping (SPM), se pueden
obtener los voltimenes totales de sustancia gris, sustancia blanca
y liquido cefalorraquideo.
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1.7.1. Estimulacion eléctrica cerebral

El uso de la estimulacidn eléctrica del cértex cerebral para el estudio del sistema nervioso
central y de sus funciones tiene una larga tradicién en el campo de la Fisiologfa desde los
experimentos realizados por Sherrington en monos. La aplicacién de esta técnica en huma-
nos la llevé a cabo W. Penfield hacia 1930. El procedimiento lo describieron este dltimo
y Rasmussen en 1950 en el contexto de la cirugia de la epilepsia. Normalmente, este pro-
cedimiento requiere para llevarlo a término aprovechar la circunstancia de determinadas
intervenciones quirdrgicas que precisan una delimitacién de las 4reas cerebrales funciona-
les antes de llevar a cabo la reseccién de tejido. En efecto, en el desarrollo de la cirugfa de
la epilepsia, a veces se hace preciso conocer el valor funcional de las 4reas cerebrales can-
didatas a la reseccién por constituir focos de la actividad epileptégena. En estos casos, pre-
viamente a la corticotomia, es imprescindible cartografiar las principales zonas funciona-
les corticales antes de proceder a cualquier extirpacién. La técnica puede llevarse a cabo,
por una parte, porque el cerebro no tiene receptores del dolor y, por otra, por la posibili-
dad de mantener al sujeto despierto después de haber realizado la craneotomia y tener una
parte del cerebro al descubierto, manteniendo al paciente con anestesia local y ligeramen-
te sedado.

La estimulacidn se lleva a cabo mediante la aplicacién de una corriente eléctrica, en
general entre 1,5 y 10 mA, a través de electrodos bipolares (1 mm de grueso) sobre puntos
de la superficie del cértex separados unos 5 mm. Con este método, se han cartografiado
las dreas primarias motoras (circunvolucién precentral) y somestésicas (circunvolucién
poscentral). La aplicacién de la corriente eléctrica en estas dreas produce la contraccién
muscular y el movimiento de una parte del cuerpo topogréficamente relacionada. Una carac-
teristica es que los movimientos producidos mediante estimulacién de las dreas motoras pri-
marias son siempre simples y aislados. Con la estimulacién de otras 4reas cerebrales como
el cértex cingulado anterior se producen movimientos mds complejos, como cambios en la
expresién facial, movimientos de tocarse la boca con la mano o de llevarse objetos a la boca,
pero también de naturaleza estereotipada. La estimulacién de las dreas somestésicas produ-
ce sensaciones tdctiles y dolorosas relacionadas con las aferencias del cuerpo topogréfica-
mente relacionadas, pero que también poseen un caricter elemental e inespecifico. Tanto la
representacion motora del cuerpo sobre la circunvolucién precentral (frontal) como la somes-
tésica sobre la poscentral (parietal) conforman una figura humana con una proporcién entre
sus partes distinta de la real y que refleja el valor funcional de cada una de ellas. Estas figu-
ras se denominan homdnculo motor y somestésico respectivamente. Aunque todos estos
datos son bien conocidos desde hace tiempo, la estimulacion eléctrica de las dreas motoras
primarias y somestésicas tiene interés en el procedimiento de esta técnica para delimitar la
cisura central (no siempre evidente a la simple inspeccién visual) y como paso previo a otras
estimulaciones sobre dreas mds especificas de mayor interés.

Una variante de la técnica supone la implantacién de electrodos crénicos subdurales
en el curso de una intervencién quirtdrgica previa a la cirugfa definitiva, y el posterior and-
lisis del registro de la actividad eléctrica (electrocorticograma) de la zona de implantacién,
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as{ como el procedimiento de estimulacién con el sujeto en mejores condiciones de exa-
men, fuera del quiréfano. El inconveniente es que los puntos que cubren los electrodos
tienen que decidirse previamente y que el nimero de éstos estd limitado a las tiras que se
hayan colocado, en general entre 10 y 20 en una o dos regiones cerebrales.

En 1959, W. Penfield y L. Roberts estudiaron, ademds de la localizacién de las dreas
motoras y somestésicas mencionadas, la de las dreas del lenguaje cuyo conocimiento es de
enorme importancia en la cirugfa de la epilepsia para evitar las consecuencias que compor-
tarfa su lesién. Estos trabajos y los posteriores de G. Ojemann mostraron que la estimula-
cién de las 4reas del lenguaje no provocan la produccién de palabras ni evocan imégenes de
los significados. Asi, cuando el paciente estd en silencio y se estimulan las circunvoluciones
pre y poscentrales en las dreas de la lengua y los labios se producen vocalizaciones que con-
sisten en sonidos vocélicos acompafiados ocasionalmente de un componente consondntico.
Estos fenémenos aparecen tanto si se estimulan estas dreas en el hemisferio derecho como
en el izquierdo. La estimulacién en cualquier otra drea siempre produce inhibicidn, ya sea
una detencién del habla o un error de pronunciacién.

El procedimiento consiste en hacer hablar al paciente y comprobar si la estimulacién de
la superficie de un determinado punto del cértex cerebral, al que aplicamos el electrodo,
produce una interrupcién del habla o una alteracién de las formas correctas de expresién
(parafasias). En este sentido, la estimulacion eléctrica cortical se comporta del mismo modo
que las lesiones cerebrales, alterando el normal funcionamiento cerebral. Parece que la es-
timulacién usada en estos procedimientos es mucho mayor que la que se produce normal-
mente en el cerebro y ocasiona la despolarizacién de numerosas neuronas, impidiendo su
funcionamiento durante un breve periodo de tiempo. Se puede considerar, por tanto, este
efecto como una lesién cerebral enormemente restringida (pocos milimetros cuadrados) y
que es temporal (pocos segundos), o sea reversible. Como método de estudio neuropsico-
légico posee, ademds de las caracteristicas mencionadas, la ventaja es que estas “lesiones eléc-
tricas” pueden ser ensayadas varias veces en el mismo paciente, ya sea en el mismo lugar
(usualmente entre 3 y 5 veces) o en otro (usualmente entre 10 y 20 por sujeto). No obs-
tante, la técnica de la estimulacién eléctrica cerebral presenta también limitaciones, siendo
probablemente la de mayor importancia el tiempo de duracién de las estimulaciones que
en general no pueden sobrepasar los 5 segundos, para no producir accesos epilépticos. Esta
limitacién temporal implica que las alteraciones producidas han de poderse registrar en este
espacio de tiempo. Las limitaciones en el nimero de veces y en el nimero de puntos que
pueden estimularse imponen también restricciones para el estudio.

Clinicamente, la técnica de la estimulacién eléctrica cerebral permite evitar secuelas debi-
das a la intervencién al destacar previamente las zonas corticales que deben respetarse. Al
mismo tiempo aporta datos de interés en la investigacién neuropsicolégica. Uno de los resul-
tados obtenidos mediante el uso de esta técnica hace referencia a que los lugares que pro-
ducen afasia son mucho miés restringidos de lo que se deduce a partir del andlisis de lesio-
nes. Con la estimulacién eléctrica se observa frecuentemente que, si bien la estimulacién de
un punto determinado produce fenémenos afésicos, la estimulacién de otro punto situado
tan s6lo a 0,5 cm de éste puede no producirla. Otro resultado de interés derivado de la apli-
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cacién de esta técnica es el hecho de que las funciones praxicas orofaciales, denominativas
y de discriminacién auditiva presentan un amplio solapamiento, en tanto que la memo-
ria y estas mismas tareas se hallan disociadas.

1.7.2. Estimulacion magnética transcraneal

La Estimulacién Magnética Transcraneal (EMT) es una técnica de baja invasividad que
puede provocar tanto inhibicién (efecto lesional transitorio) como activacién de la regién
cerebral en la que se aplica. En este sentido se asemeja a la estimulacién eléctrica cerebral,
pero es de naturaleza magnética y se aplica desde el exterior del crdneo sobre el cuero cabe-
lludo. La EMT se basa en el principio de Faraday sobre la induccién electromagnética que
muestra que una corriente eléctrica que pasa por una bobina induce un campo magnético
que puede generar una corriente eléctrica en otra bobina. En este caso la “segunda bobi-
na” es el tejido cerebral, por lo que la bobina de la EMT induce un campo eléctrico que
modifica la actividad neuronal de la zona donde se aplica. El efecto se produce dnicamen-
te sobre neuronas corticales, las que se hallan mds cerca de la bobina estimuladora. Se ha
puesto en evidencia que cuando se aplica la EMT en forma de pulsos repetidos, la llama-
da EMTh, la frecuencia de la estimulacién determina su influencia inhibidora (baja fre-
cuencia) o activadora (alta frecuencia) sobre los circuitos cerebrales. Con relacién a la inves-
tigacién neuropsicoldgica se ha aplicado la EMT al estudio de la reorganizacién cerebral
después de una lesién. Por otra parte, la capacidad de la técnica para producir lesiones vir-
tuales reversibles abre también un notable campo de investigacién de mucho interés para
la Neuropsicologfa.

1.7.3. La anestesia cerebral regional

Esta técnica forma parte, igual que la estimulacidn eléctrica cerebral, de los procedimientos
preoperatorios en el tratamiento quirdrgico de la epilepsia. Fue utilizada por primera vez en
humanos por John Wada en 1948 para el estudio de los mecanismos de la epilepsia y pos-
teriormente para la definicién de la lateralizacién. La técnica actual recibe el nombre de
“Test del Amital sédico Intracarotideo (TAI)”, por el nombre del anestésico més corriente-
mente utilizado y por su via de introduccién, y también “Test de Wada” por el nombre de
quien lo utilizé por primera vez.

El test del amital sédico intracarotideo se realiza mediante caterizacién de la carétida
interna a través de la via de la arteria femoral. La dosis de amital sédico (amobarbital) inyec-
tada varfa entre 75 y 200 mg segtin el procedimiento utilizado. Un momento antes de pro-
ceder a la inyeccidn, se le pide al sujeto que levante ambos brazos y que cuente hasta que se
le avise. A los pocos segundos de la inyeccidn, el brazo contralateral al hemisferio aneste-
siado cae y el paciente desarrolla una hemiplejia de este lado. Si se ha anestesiado el hemis-
ferio dominante para el lenguaje el paciente desarrolla una afasia global y pierde el habla por
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espacio de 2 o 3 minutos. Posteriormente, el habla retorna progresivamente, presentando
un lenguaje afésico, frecuentemente con parafasias durante algunos minutos. Si el hemisfe-
rio anestesiado es el no dominante para el lenguaje, el paciente puede continuar contando,
aunque es corriente que aparezca disartria. Frecuentemente, la inyeccién de amobarbital
produce un periodo de confusién, inatencién y falta de interés, especialmente cuando se
inyecta en el hemisferio dominante para el lenguaje. Este hecho es de particular importan-
cia porque hasta que no disminuye el trastorno de la atencién no es posible realizar la valo-
racién de otras conductas, como la lingiiistica, que requieren un minimo de capacidad aten-
cional. A pesar de esto, se observa con frecuencia que, aunque aparentemente el sujeto parece
confuso, puede realizar determinadas tareas, como por ejemplo memorizar los items pre-
sentados en este perfodo. Este hecho hace pensar que la inatencién observada no es general
y que puede ser especifica de aquellas que estdn en relacién con la inactivacién cerebral, por
lo que estd justificado iniciar al poco tiempo la ejecucién de tareas.

Los procedimientos usuales que se utilizan en esta técnica van dirigidos esencialmente
al examen del lenguaje y de la memoria. Las tareas lingiiisticas usuales consisten en la deno-
minacién de objetos representados, la lectura de palabras y frases, asi como tareas de com-
prensién oral y escrita y la imitacién de movimientos. Para el examen de la memoria, la téc-
nica del TAI es menos precisa que la técnica del amital sédico selectivo de la arteria cerebral
posterior. El hecho de que con la técnica del TAI se anestesia todo el hemisferio y no dni-
camente las estructuras temporales mediales hace que los defectos observados no puedan
considerase con seguridad trastornos de la memoria. Por ejemplo, ante la presencia de afa-
sia se hace extremadamente dificil valorar el rendimiento de la memoria verbal. Las tareas
de memoria incluyen items que se presentan antes de la inyeccién (memoria retrégrada) y
durante la misma (memoria anterégrada).

La técnica del TAI ha facilitado la obtencién de datos muy relevantes respecto a las dife-
rencias individuales en la organizacién cerebral, especialmente con relacién a la dominan-
cia manual. Los resultados obtenidos completan los que provienen de la frecuencia de afa-
sia tras lesién cerebral en uno u otro hemisferio, pero la posibilidad que posee la técnica del
TAI de anestesiar alternativamente los dos hemisferios en el mismo sujeto ha aportado datos
inéditos sobre la representacién bilateral del lenguaje.

La extensién del examen del lenguaje al de la memoria ha producido diversas modifi-
caciones en esta técnica porque, como ya hemos indicado, el TAI no produce la anestesia
selectiva de las estructuras temporales mediales. El hecho de que en muchas ocasiones sean
las estructuras del l6bulo temporal medial, incluyendo la formacién del hipocampo, el obje-
tivo quirdrgico hace que la precisién de la técnica en el examen de la memoria sea de capi-
tal importancia. Es conocido desde el caso H.M. que la extirpacién bilateral de las estruc-
turas temporales mediales produce una amnesia irreversible, por lo que dicho tipo de inter-
vencién ya no se practica desde entonces, pero se han producido nuevos casos de amnesia
con resecciones unilaterales, debido a que las estructuras hipocdmpicas preservadas no eran
funcionalmente activas. Para evitar nuevos casos de amnesia posquirtrgica, se practica la
anestesia selectiva de las estructuras mediales de uno y otro hemisferio y se estudian sus efec-
tos en el aprendizaje antes de proceder a la intervencién quirtrgica.
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1.8. Técnicas instrumentales

Las miés relevantes son las denominadas #écnicas de division sensorial, que parten de la sepa-
racién existente en las vias sensoriales y manipulan la presentacion de los estimulos para que
lleguen de forma distinta a cada hemisferio cerebral. En esta situacién, la variable cerebral
no es manipulada directamente, sino indirectamente desbalanceando el acceso de la infor-
macion al cerebro. Se han utilizado las tres vias sensoriales principales (visual, auditiva y tdc-
til), aunque debido a su particular organizacién, la via visual es la que mejor se adapta a esta
técnica. También podemos incluir en este apartado las #écnicas de cronometria mental, que
usan el tiempo de reaccién diferencial en el procesamiento de estimulos para dilucidar los
posibles componentes de un proceso mental complejo determinado.

1.8.1. Campos visuales separados

La técnica de los Campos Visuales Separados (CVS) aprovecha la organizacién del cértex
cerebral en dos hemisferios interconectados a través del cuerpo calloso y otras comisuras
menores, asi como la organizacién de las vias visuales para el estudio de las funciones hemis-
féricas. Los nervios 6pticos estdn dispuestos de forma que cada hemirretina nasal (interna)
proyecta al cortex cerebral ipsilateral, mientras que cada hemirretina temporal (externa) lo
hace al cértex contralateral. Aunque cada ojo proyecta a ambos hemisferios, los estimulos
que se reciben en la retina son transmitidos a través de las vias visuales directamente al hemis-
ferio contralateral del lugar del espacio donde se ha presentado. Asi, los estimulos visuales
del lado izquierdo del punto donde fijamos la mirada se transmiten, a través de ambos ojos
(por parte de la hemirretina temporal izquierda y la hemirretina nasal derecha), al cértex
visual del hemisferio derecho, mientras que los del lado derecho (a través de la hemirretina
temporal derecha y la hemirretina nasal izquierda) lo hacen al hemisferio izquierdo. La infor-
macién que llega a un hemisferio es rdpidamente transferida al otro a través del cuerpo callo-
so. Esta técnica aprovecha la ventaja inicial que puede tener el hemisferio que recibe pri-
mero la informacién del estimulo para relacionar la ventaja en la respuesta, en términos de
precisién o velocidad, con el funcionamiento del hemisferio correspondiente.

Aunque de lo dicho anteriormente puede parecer que los experimentos que emplean
la técnica de los campos visuales divididos son bastante simples, en realidad no resultan
nada sencillos. En primer lugar, porque para asegurar que la presentacién de un estimulo
se ha realizado efectivamente en un hemicampo visual determinado es necesario controlar
el movimiento de los ojos, pues el movimiento de éstos hacia el lado donde se ha presen-
tado el estimulo, mientras éste se encuentra ain presente, modifica su situacién en el cam-
po visual. En segundo lugar, aunque se resuelvan convenientemente los problemas meto-
doldgicos, tampoco es sencillo interpretar los resultados, porque la diferencia en la velocidad
o en la exactitud en la respuesta, en funcién de la lateralidad de la presentacion de los esti-
mulos, puede ser interpretada de forma distinta segtin el modelo teérico sobre la laterali-
zacién de las funciones del que partamos. No obstante, dada la simplicidad de la l6gica
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inherente a estos experimentos, su uso en la investigacién neuropsicolégica desde los afios
setenta hasta la actualidad ha sido abundante.

Como resulta evidente, esta técnica se dirige tinicamente al estudio de diferencias inter-
hemisféricas, por limitaciones inherentes a su propio disefio, y no toma en consideracién
otros niveles de organizacién cerebral. Pero por otra parte, hay que destacar que con pocas
excepciones (por ejemplo, los pacientes comisurotomizados) los experimentos realizados con
esta técnica utilizan procedimientos y plantean hipétesis que posibilitan el estudio de suje-
tos normales, por lo que resulta ser una de las primeras técnicas neuropsicoldgicas que per-
miten la ampliacién del campo de estudio a todo tipo de sujetos humanos.

La metodologia usada en los experimentos de los CVS se fundamenta en dos supues-
tos basicos. En primer lugar, se supone que existe una separacién completa de las proyec-
ciones visuales ipsilaterales y contralaterales y, en segundo lugar, que la integracién de la
informacién a través del cuerpo calloso se realiza en un estadio posterior a la respuesta
requerida por el estimulo presentado. Respecto a la primera cuestién, hemos de decir que
aunque no hay datos en humanos, en estudios con monos se ha visto que existe una fran-
ja vertical en el centro de la retina que proyecta ipsilateral y contralateralmente. Esta
franja tiene aproximadamente 1 grado de amplitud y pasa por el centro de la févea. Aun-
que el significado de esta doble conexién de la retina central no es bien conocido, si supo-
nemos una organizacion similar en humanos, podemos evitar ficilmente esta franja de la
retina con presentaciones excéntricas respecto a la févea de tan sélo 2 grados, sin que por
ello se perjudique sensiblemente la acuidad. La segunda cuestién planteada es mds dificil
de resolver, porque las funciones de las comisuras no estdn claras y en la investigacién de
los CVS sélo podemos estar seguros de sobre qué hemisferio proyectamos inicialmente el
estimulo, pero no de las etapas posteriores. Esto hace que la interpretacién de los efectos
de la lateralidad sea dificil.

Otros aspectos metodoldgicos basicos de la presentacion taquistoscépica lateralizada son
los referentes al tiempo de presentacién de los estimulos, al control de la fijacién de la mira-
day a la excentricidad de los estimulos. Respecto al tiempo de presentacidn, hay que hacer
notar que el factor mds obvio que afecta a la aceptabilidad de la técnica es la latencia de los
movimientos oculares sacidicos. Estos son movimientos laterales de los ojos para situar un
estimulo presentado lateralmente en la visién foveal. Aunque en parte son voluntarios, son
muy dificiles de controlar y se realizan para conseguir siempre la mejor visién, pero natu-
ralmente en el caso de los campos visuales separados son indeseables porque imposibilitan
que la proyeccién del estimulo se realice dnicamente en el hemisferio contralateral. Para evi-
tar este efecto se usa el tiempo de latencia de los sacddicos como limite superior del tiempo
de presentacién de los estimulos. En efecto, si el inicio de un movimiento ocular sacddico
tiene lugar entre 180-200 milisegundos desde que se detecta el estimulo en la periferia de
la retina, un tiempo de presentacion del estimulo inferior evitard que el andlisis del estimu-
lo se vea afectado por la recolocacién foveal. En general, se usan tiempos de entre 120-150
ms, algo inferiores a la latencia de los movimientos oculares sacddicos, porque éstos se pue-
den ver disminuidos (también aumentados) por diversos factores como la distancia, la excen-
tricidad, el tipo de estimulos, etc.
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El segundo factor sefialado es el control de la fijacién de la mirada. Aunque como hemos
visto con tiempos de presentacién de los estimulos inferiores a la latencia de los sacddicos
se evita el movimiento de la mirada hacia la posicién foveal, el sujeto puede desatender la
mirada central por otros motivos, por lo que es necesario controlar que mira centralmente
en el momento en que el estimulo es presentado, para asegurar que se proyecta en la posi-
cién retinal requerida. Existen dos tipos de control de la fijacién de la mirada, los indirec-
tos y los directos. Los primeros consisten en presentar en el punto de fijacién central de la
mirada y simultdneamente con el estimulo un digito. Se utiliza el conocimiento del digito
que se ha presentado por el sujeto para monitorizar la fijacién de la mirada. Este método se
ha utilizado en numerosos experimentos, pero se ha objetado que puede interferir en el resul-
tado de la tarea. Los segundos controlan directamente la mirada del sujeto. El mds simple
es utilizar dos experimentadores, uno de los cuales se coloca delante del sujeto y controla
dénde mira en el momento en que se presenta el estimulo. Otros sistemas utilizan diversos
aparatos como el electroculégrafo y también sistemas de sensores diferenciales que se basan
en la diferente capacidad reflectante del iris y la esclerética del ojo. El control de la fijacién
de la mirada supone eliminar aquellos estimulos que no cumplen las condiciones de fija-
cién requeridas. Los métodos directos permiten presentar los estimulos en el momento en
que el sujeto estd fijando la mirada centralmente.

El tercer factor que hemos senalado hace referencia a la excentricidad del estimulo. Al
mantener fija la mirada en un punto, los ojos realizan unos movimientos muy pequefios,
como un temblor, llamados microsacddicos de unos 5 minutos de arco que no tienen impor-
tancia en la fijacién de la excentricidad de los estimulos en los estudios de CVS. Hay que
tener en cuenta que la acuidad disminuye en funcién de la distancia al punto de fijacién,
por tanto podemos desplazar el punto de presentacién del estimulo mientras la visién de
éste sea lo suficientemente clara. En muchos estudios se realizan presentaciones con excen-
tricidades de hasta 5-6 grados. Por tanto, si tenemos en cuenta la limitacién minima exigi-
da por el solapamiento foveal con representacién bilateral, la excentricidad usada se hallard
entre los 2 y los 6 grados, aunque también pueden ser aceptables excentricidades mayores.

Los estudios de Campos Visuales Separados (CVS) suelen utilizar la presentacién uni-
lateral de estimulos. Normalmente se presentan estimulos al azar en el Campo Visual Dere-
cho (CVD) y en el Campo Visual Izquierdo (CVI). El empleo de bloques de estimulos en
el CVD y en el CVI sélo es posible cuando existe control de la fijacién de la mirada.

Los estudios realizados con el método de los CVS han puesto de manifiesto la Ventaja
del Campo Visual Derecho (VCVD) para los estimulos verbales (letras, palabras, digitos) y
la Ventaja del Campo Visual Izquierdo (VCVI) para los no verbales (brillo, color, movi-
miento, localizacién, orientacién, discriminacién de formas y caras) siempre que la tarea no
implique procesos de categorizacién, en cuyo caso aparece VCVD. Respecto a las diferen-
cias segtin el sexo de los sujetos, no se han hallado divergencias en las tareas verbales y si en
las no verbales, aunque de forma inconstante.

Con relacién a la lateralidad manual, se ha puesto de manifiesto VCVD en tareas ver-
bales y VCVI en tareas no verbales en los sujetos diestros (que utilizan de forma preferente
o exclusiva la mano derecha), es decir, el patrén que hemos referido como general. En los
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sujetos zurdos no se observa el patrén inverso, sino unicamente diferencias menores entre
hemicampos. El andlisis general de los resultados de los estudios publicados muestra que
aproximadamente un 25% de los sujetos diestros no muestra VCVD para las tareas lin-
giifsticas. Estos resultados, muy alejados de los obtenidos con otras técnicas (como el test
de Wada) sobre la lateralizacién del lenguaje en los diestros hacen que la VCVD obtenida
mediante la técnica de los CVS no sea un predictor fiable de la lateralidad del lenguaje de
forma individual. Por el contrario, los andlisis de grupo realizados siempre muestran de for-
ma consistente el patrén de lateralidad mencionado.

Esta técnica también se ha utilizado en pacientes con lesiones cerebrales, especialmen-
te en aquellos a los que se les han seccionado las comisuras interhemisféricas (cuerpo callo-
s0 y comisura anterior, principalmente) también conocidos como comisurotomizados o con
el cerebro dividido (split brain). En estos pacientes, se observa una dificultad en responder
al material presentado en CVD cuando utilizan el lenguaje como respuesta.

1.8.2. Audicion dicética

La via auditiva presenta una mayor dificultad que la visual para su manipulacién instru-
mental debido a la existencia de proyecciones de cada oido a ambos hemisferios, sin que
exista un paralelo semejante al de los hemicampos visuales de la visién. El descubrimiento
del fenémeno de la audicién dicética permitié disponer de un modo de favorecer el proce-
samiento de la informacién sonora por un determinado hemisferio cerebral.

La Audicién Dicética (AD) consiste en la presentacién simultdnea de dos estimulos
auditivos, uno en cada oido. La técnica de la AD fue ideada por Broadbent en 1950 para el
estudio de la atencién y posteriormente, hacia 1960, fue utilizada como técnica neuropsi-
colégica por Kimura, primero con pacientes con lesiones cerebrales y posteriormente con
sujetos normales. Los pacientes con lesiones temporales izquierdas identifican menos es-
timulos verbales que los que presentan lesiones temporales derechas. Este hecho no es sor-
prendente, dada la especializacién del 16bulo temporal izquierdo en la comprensién del len-
guaje, pero lo que resultaba mds sorprendente era que tanto los sujetos con lesiones temporales
derechas como los sujetos con lesiones izquierdas reconocian més los estimulos presentados
en el oido derecho que en el izquierdo. Este fenémeno se produce también en sujetos nor-
males y se denomina Ventaja del Oido Derecho (VOD).

Este hecho no era previsible porque cada oido envia informacién de todos sus recepto-
res a ambos hemisferios. Asi, un estimulo presentado en el oido izquierdo alcanza ambos
hemisferios igual que uno presentado en el derecho. Por esto, aunque existia una asimetria
para el lenguaje, no podia esperarse que se reflejara en una asimetria en los oidos. Kimura
utiliz6 un grupo de pacientes en los que se conocia la localizacién del lenguaje y encontré
que existfa una ventaja del oido contralateral al hemisferio especializado en el lenguaje.

Los estudios de las vias auditivas en animales sugieren que las proyecciones contrala-
terales de cada oido al cerebro son mds abundantes que las ipsilaterales. Dado que la asi-
metria s6lo se observa en la situacién de audicién dicética y no por separado, parece que
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debe haber un solapamiento entre las vias contralaterales y las ipsilaterales en cada hemis-
ferio, y que en la zona de solapamiento, las vias contralaterales predominan. El ejemplo
mids claro que apoya esta hipétesis son los pacientes comisurotomizados (split brain) que
s6lo pueden identificar los estimulos lingiiisticos presentados en el oido derecho (el 85%
de los estimulos), mientras que presentan una extincién de los estimulos presentados en el
oido izquierdo (el 5% de los estimulos). Ello es debido a la imposibilidad de realizar la
transferencia de la informacién por via callosa. El pequefio porcentaje de aciertos se debe
a la via ipsilateral. Estos mismos pacientes pueden identificar el 100% de los estimulos si
se presentan monoauralmente en cualquiera de los dos oidos. Identifican los estimulos lin-
giifsticos presentados en el oido derecho a través de la via contralateral que se dirige al
hemisferio izquierdo, y pueden identificar los que se presentan en el oido izquierdo a tra-
vés de la via ipsilateral que también va a parar al hemisferio izquierdo. Sélo en la condi-
cién dicética aparecen como sordos del oido izquierdo, presumiblemente porque la infor-
macién contralateral procedente del oido derecho, més fuerte, anula la via ipsilateral m4s
débil. La VOD observada en los sujetos normales se explicaria por el mismo mecanismo,
si bien en este caso la ventaja no serfa tan espectacular porque a la via ipsilateral habria que
afadir la via transcallosa procedente del mismo oido. La via transcallosa serfa una via indi-
recta que alcanzaria el hemisferio ipsilateral con una cierta demora temporal respecto a la
via cruzada, pero suficientemente efectiva para aumentar de forma importante el nimero
de estimulos identificados por el oido izquierdo. Por ello, en los sujetos normales se darfa
una VOD en lugar de una extincién del oido izquierdo.

La validez de la técnica para determinar la lateralidad del lenguaje a titulo individual es
baja; al igual que sucedia con los campos visuales separados, todos los estudios de grupo son
consistentes en hallar la referida ventaja del oido derecho. La fiabilidad de la técnica, es decir
la concordancia en los resultados cuando se repite en los mismos sujetos, es alta aunque se
observan frecuentes cambios de dominancia en la ventaja de los oidos. En general, pode-
mos decir que en un 70% de los sujetos se repite la ventaja del mismo oido, lo que resta fia-
bilidad a los estudios individuales.

Los estimulos pueden ser verbales (vocales, silabas formadas por una consonante y una
vocal o por una consonante una vocal y una consonante, y palabras, en general monosila-
bos) y no verbales (ruidos, tonos puros, notas musicales, cantos de pdjaros). Para el estudio
de la lateralizacién del lenguaje, se utilizan estimulos verbales, con la excepcién de las voca-
les aisladas que no muestran un patrén especifico de dominancia hemisférica.

1.8.3. Resultados de la audicion dicética en sujetos con lesiones cerebrales

Anteriormente ya vimos que los pacientes con comisurotomfas presentaban unos resultados
en la audicién dicética de estimulos verbales en los que se exageraba extraordinariamente la
ventaja del oido izquierdo hasta producir lo que se llama una extincién del oido derecho.
En otras patologias cerebrales se producen también resultados que son acordes con la orga-
nizacién conocida de las vias auditivas.
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Las lesiones unilaterales del cértex auditivo primario (circunvolucién de Heschl o 4rea
41 de Brodmann) pueden causar déficits sensoriales, pero éstos son discretos y en general
pasan desapercibidos. Este hecho se explica porque las aferencias auditivas se bilateralizan
precozmente en el tronco encefélico, de manera que la céclea se proyecta finalmente en los
dos hemisferios, siendo la proyeccién cruzada mds importante fisiolégicamente que la ipsi-
lateral. Dado que cada oido estd en conexién con los dos hemisferios, una lesién en el cér-
tex auditivo de uno de ellos no se traduce en una sordera del oido opuesto. Si debido a una
lesién en el drea auditiva primaria de un hemisferio, no pueden llegar directamente a éste
los estimulos actsticos procedentes del tronco cerebral, se puede escapar de esta “sordera”
gracias a la transmisién a través del cuerpo calloso. Esta es la “sordera” que se pone de mani-
fiesto con la técnica de la AD, al imponerse la via contralateral sobre la transcallosa en situa-
cién de competencia.

Ademas de las lesiones en el drea primaria, cualquier lesién que afecte a la via auditiva
cruzada desde el tronco encefélico hasta el drea primaria también producird un déficit
perceptivo en el oido contralateral en situacién de AD, es decir, lo que se denomina una
extincién (mds o menos completa) del oido contralateral a la lesién. Cuando las lesiones
implican trayectos de las vias auditivas después de la circunvolucién de Heschl aparecen los
fenémenos denominados de extincién paradéjica, porque se produce en el oido del mismo
lado que la lesién en lugar del contralateral. Ello es debido a que la circunvolucién de Heschl
no sélo recibe las vias aferentes que provienen del tronco encefdlico, sino que de ella parten
vias aferentes que, pasando alrededor de los ventriculos laterales, atraviesan la regién poste-
rior del cuerpo calloso hasta alcanzar la circunvolucién de Heschl del otro hemisferio. Se
comprende, por tanto, que una lesién que afecte a este trayecto, aunque sea intrahemisfé-
rica (antes de cruzar el cuerpo calloso), producird una desaferentizacién de las 4reas auditi-
vas primarias del hemisferio opuesto. En la situacién de audicién dicética, una lesién que
afecte a la via transcallosa procedente del hemisferio derecho, pero ya dentro del izquierdo
antes de llegar al cdrtex auditivo de este hemisferio, producird una extincién del oido izquier-
do, ipsilateral a la lesidn, si los estimulos empleados son verbales. Este mecanismo explica-
tivo supone la anulacién de la via ipsilateral izquierda por efecto de la competencia de la
contralateral derecha, y la imposibilidad de recibir informacién procedente de la via con-
tralateral izquierda a través del cuerpo calloso por interrupcion de ésta en el trayecto entre
el cuerpo calloso y la circunvolucién de Heschl.

1.8.4. El tiempo de reaccion

Se origina como técnica de la Psicologia Experimentaly tiene como objetivo medir el tiem-
po que consumen las denominadas operaciones mentales, por lo que ha venido a llamarse
Cronometria Mental (CR). Desde que se puso de manifiesto en el dmbito de la Neurofisio-
logia que la velocidad de conduccién de los nervios era mds bien modesta se abrié la puer-
ta a considerar la posibilidad de medir el tiempo que transcurria entre la aparicién de un
estimulo y la produccién de una respuesta. Asi se observé que si los estimulos requerfan
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un procesamiento mental mds complejo el tiempo de la respuesta aumentaba. Por ejemplo,
apretar un botén con un dedo cada vez que se enciende una luz verde y no hacerlo si es de
cualquier otro color se realiza en un tiempo mds corto que apretar el mismo botén cada vez
que el nombre escrito que aparece en una pantalla es de una ciudad europea y no hacerlo si
es de cualquier otro continente. Naturalmente el nimero de errores que se cometerdn en la
segunda tarea serd también superior.

1.8.5. Método sustractivo de Donders

E C. Donders (1818) propuso que el tiempo que transcurre entre un estimulo y la corres-
pondiente respuesta depende del nimero de componentes o etapas que intervienen en la
resolucién de la tarea planteada. Como segtin ¢l cada etapa no comienza hasta que la ante-
rior ha terminado, podemos medir la duracién de cada una sustrayendo el tiempo de reac-
cién (TR) de dos tareas que comprendan las mismas etapas excepto una que serd en la que
nos interesa medir su duracién.

Ejemplo:

Sea,

A =TR simple (estimulo una luz y respuesta apretar un botén)

B =TR de eleccién (dos luces y dos botones de respuesta)

C =TR de dos estimulos presentados al azar con respuesta s6lo a uno (tarea go/no-go)

Entonces,

B — A = tiempo para discriminar entre estimulos y dar una respuesta de eleccién
C — A = tiempo empleado tinicamente en la discriminacién

B — C = tiempo empleado tnicamente en dar una respuesta de eleccién

El método sustractivo de Donders fue utilizado por los pioneros de la Psicologia Expe-
rimental como Wundt (1832), fue recuperado por la Ciencia Cognitiva tras algtin tiempo
de escaso interés por el procedimiento, y actualmente forma parte de los procedimientos de
neuroimagen funcional.

1.9. Técnicas funcionales

Los métodos que registran los cambios de la actividad cerebral (electromagnética o meta-
bélica) producidos por la manipulacién de variables conductuales se denominan comun-
mente métodos funcionales. Aqui, como ya hemos resaltado anteriormente, la variable inde-
pendiente (que el experimentador manipula) es la conducta (los estimulos o las tareas que
debe realizar el sujeto) y la variable dependiente (la consecuencia de la manipulacién) es el
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cerebro (las regiones cerebrales implicadas en el procesamiento de los estimulos o la reali-
zacién de las tareas). Las técnicas utilizadas por estos métodos pueden ser por la naturaleza
del registro que realizan de tipo electromagnético, como la Electroencefalografia (EEG) y
la Magnetoencefalografia (MEG) y de tipo metabdlico, como la Tomografia por Emisién
de Positrones (TEP), la Tomografia Computarizada por Emisién de Fotones Simples (SPECT)
y la Resonancia Magnética funcional (RMf).

1.9.1. Electroencefalografia y potenciales evocados

Las técnicas electroencefalograficas fueron desarrolladas y optimizadas a lo largo de la pri-
mera mitad del siglo XX. Existen dos técnicas bdsicas, el Electroencefalograma (EEG) o regis-
tro continuo, y el promedio de potenciales relativos a eventos, denominados simplemente
Potenciales Evocados (PE) cuando se refieren a los producidos por estimulos simples (tonos
auditivos o patrones visuales) y Potenciales Relativos a Eventos (PRE) cuando se hace refe-
rencia a los producidos por operaciones cognitivas. El registro de estos potenciales se reali-
za de forma contingente al estimulo o a la respuesta. El EEG se registra por periodos
de tiempo de decenas de segundos hasta minutos, mientras que los PE durante tiempos
inferiores a un segundo. El EEG puede registrarse mientras el sujeto realiza una tarea com-
pleja durante algunos segundos, mientras que los PRE se obtienen durante una tarea
simple de decisién que emplea alrededor de un segundo. Ambas técnicas se hallan limita-
das por el uso de dipolos de superficie, que, en general, reflejan la actividad neuronal de las
capas superficiales del cértex cerebral y por la distorsién de la senal debida a la conduc-
tancia del volumen existente entre el tejido nervioso y el hueso del créneo. Su resolucién
espacial estd determinada por la densidad de los electrodos colocados, que generalmente es
del orden de unos pocos centimetros cuadrados de superficie cortical. En contraste con lo
dicho, la resolucién temporal que puede obtenerse es muy buena y comparable a los tiem-
pos de los sucesos neuronales, es decir, del orden de los milisegundos.

La aplicacién de electrodos directamente sobre la superficie del tejido cerebral (electro-
corticografia) aumenta la resolucién espacial porque elimina la distorsién producida por
la conductancia eléctrica a través del crineo. La colocacién de electrodos profundos aumen-
ta la resolucién espacial hasta la de un volumen de 100 micrémetros cibicos, pero natural-
mente, produce una importantisima reduccién de las posibilidades de muestreo. La natu-
raleza invasiva de estas dos dltimas técnicas limita su uso a pacientes candidatos a una
intervencién quirdrgica.

1.9.2. Potenciales evocados

El término “potencial evocado” o “respuesta evocada” se refiere al cambio en el patrén de la
actividad eléctrica cerebral como respuesta a un estimulo externo. Los Potenciales Evocados
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(PE) mds usados son los no invasivos, que pueden ser registrados por medio de electrodos
colocados sobre el cuero cabelludo. El primer trabajo publicado con esta técnica fue reali-
zado por Pauline Davis en 1936. Davis presentd estimulos auditivos a sujetos que dormfan
y observé una respuesta negativa con una latencia de 200 milisegundos. Mientras que esta
respuesta, que después se llamarfa “complejo K7, era lo suficientemente grande para ser
observada en el EEG continuo, la mayoria de los potenciales evocados no lo eran. De aqui
que el mayor avance en la historia de los PE lo constituya el desarrollo de las técnicas de
promedio por ordenador que tiene lugar en los afios sesenta. La técnica del promediado se
basa en el hecho de que la respuesta sensorial del cerebro tiene una relacién temporal inva-
riante con el estimulo que la evoca, mientras que no ocurre lo mismo con el EEG continuo.
Promediando la actividad eléctrica que sigue a la presentacién de varios estimulos, las peque-
fias “sefiales” procedentes de las vias sensoriales pueden extraerse del gran “ruido” del EEG
continuo. Ello es debido a que las sefales evocadas por los estimulos son regulares, mien-
tras que las que proceden del EEG continuo no lo son, por lo que las primeras se potencia-
ran con el promediado y las segundas se cancelardn. La técnica del promediado de sefiales
ha incrementado notablemente las posibilidades de aplicacién del registro del EEG al estu-
dio del cerebro humano, pero la necesidad de promediar numerosas pruebas idénticas para
extraer la senal del potencial evocado impone limitaciones a esta técnica.

Las respuestas evocadas exdgenas reflejan la activacién de las vias sensoriales ascenden-
tes y potencialmente pueden servir para estudiar la integridad de las mismas. Su interés neu-
ropsicolégico es muy limitado, pues se refieren tinicamente a las etapas de codificacién sen-
sorial de la informacién. Segtin la modalidad sensorial empleada, pueden ser auditivos,
somatosensoriales y visuales:

a) Los potenciales evocados auditivos de corta latencia (1-10 ms) corresponden al tra-
yecto de las vias auditivas en el tronco del encéfalo y la mayoria han sido identifica-
dos con precisién. Son 8 potenciales, todos ellos positivos, que se indican con niime-
ros romanos. El I corresponde al octavo par craneal (auditivo), el IT al niicleo coclear,
el I1I a la oliva superior, el IV al lemnisco lateral y el V al coliculo inferior. Las ondas
VI-VII no han sido atn identificadas. Los potenciales evocados auditivos de media
latencia se dan entre 10-70 ms y los de larga latencia por encima de los 70 ms. Las
estructuras generadoras de estos componentes no han sido identificadas. Los com-
ponentes de media latencia se suponen relacionados con la respuesta del cértex audi-
tivo primario, pero se ven contaminados por la respuesta del musculo postauricular,
como ya hemos comentado. Los potenciales de larga latencia se han relacionado tam-
bién con el cértex auditivo y con el tdlamo, pero parece existir un amplio solapa-
miento de diversas fuentes de actividad que no permiten su clara identificacién.

b) Los potenciales evocados somatosensoriales se realizan generalmente estimulando el
nervio mediano (en la mufieca), pero su registro es bastante mds complejo debido a
la amplia distribucién espacial de las estructuras generadoras que incluyen la fosa
supraclavicular, la parte posterior del cuello y el cuero cabelludo. Se han identifica-
do diversas ondas que se relacionan con las diversas etapas de la via somatosensorial.

52



Capitulo 1: Métodos y técnicas en Neuropsicologia

¢) Los potenciales evocados visuales, comparados con los auditivos y los somatosensoriales,
son relativamente simples. Consisten en un pequefio nimero de componentes de relati-
va larga latencia que se suponen de origen cortical. La mayor complejidad de los PE visua-
les radica en los efectos de los estimulos. Los flases producen una respuesta evocada que
presenta una gran variabilidad entre sujetos normales. En cambio, los patrones visuales
tales como el tablero de ajedrez (cuadros blancos y negros) o las rejillas ofrecen patrones
mis estables. El ms utilizado es quizd el tablero de ajedrez que cambia de blanco a negro
cada medio segundo y el potencial evocado se registra en cada inversién. El potencial
resultante es una gran onda positiva (P100) que se supone que se origina en el c6rtex
visual, sin que se pueda precisar si proviene del cortex visual estriado o extraestriado.

Tal como hemos visto, los potenciales exdgenos estdn determinados por la naturaleza
fisica de los estimulos y tienen poco interés desde el punto de vista neuropsicolégico. Los
llamados potenciales enddgenos estén determinados por la reaccién del sujeto al estimulo
sensorial mds que por el estimulo en si mismo. El término Potencial Relativo a un Evento
(PRE) se usa con preferencia cuando nos referimos a los potenciales endégenos. Se han des-
crito PRE relacionados con la atencién, la discriminacién de estimulos, la toma de decisio-
nes y el reconocimiento de patrones.

Los PRE son los que tienen un mayor interés neuropsicolégico y han sido usados en
numerosas investigaciones. No obstante, hay que hacer notar que las funciones cerebrales que
representan el mayor foco de interés de la Neuropsicologia, como la memoria y el lenguaje,
o bien quedan al margen de esta técnica o los resultados obtenidos son mds bien discretos.

El componente de los PRE que mayor interés ha despertado es el llamado P3 o P300, que
ocurre cuando el sujeto procesa activamente el estimulo que recibe y cuando éste es inespera-
do hacia los 300 milisegundos después del estimulo discordante. Por ejemplo, se pide al suje-
to que cuente los cambios infrecuentes en la altura del tono que tienen lugar dentro de una
serie de tonos de altura regular. En esta situacién, los tonos distintos y poco frecuentes evo-
can el componente P3, mientras que los regulares no lo hacen. EI P3 es independiente de la
modalidad sensorial utilizada y puede ser evocado por cualquiera de ellas mientras se dé
la condicién de imprevisible. Por otra parte, se ha visto que el P3 covaria con el tiempo
de reaccién de eleccidn, pero las dos medidas son disociables. Asi, las variables que afectan a
la velocidad del reconocimiento del estimulo influyen tanto en el tiempo de reaccién como
en el P3, mientras que otros factores tales como la incompatibilidad entre estimulo y respuesta
pueden enlentecer el tiempo de reaccidn sin afectar al P3. Se considera la latencia del P3 como
un {ndice de la velocidad de decisién cognitiva independientemente del procesamiento motor.
Las estructuras nerviosas que originan el P3 (y otros PRE endégenos) no se conocen, pero
datos que provienen del registro en pacientes epilépticos con electrodos profundos parecen
indicar que se originan en las estructuras mediales de los l6bulos temporales.

Otro componente de interés de los PRE es la denominada Mismatch Negativity (MMN)
un potencial negativo que aparece antes que el positivo P3 a los 150-250 milisegundos del
estimulo discordante. La MMN proporciona una medida objetiva de la precisién auditiva
cortical y puede evaluarse en ausencia de atencién voluntaria.
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1.9.3. Magnetoencefalografia

La Magnetoencefalografia (MEG) se diferencia de la Electroencefalografia (EEG) en el
hecho de que en lugar de detectar los débiles campos eléctricos cerebrales, detecta cam-
pos magnéticos. La magnitud extremadamente débil de los campos magnéticos cere-
brales requiere el uso de detectores superconductores, llamados en inglés Superconduc-
ting Quantum Interference Device (SQUID). El hecho de que la MEG detecte campos
magnéticos, en lugar de eléctricos como la EEG, elimina las distorsiones producidas
por el crineo en las sefiales eléctricas que hemos mencionado. Esta ausencia de distor-
sién permite una localizacién tridimensional mds precisa de la actividad eléctrica cere-
bral. Del mismo modo que la EEG, la MEG posee una excelente resolucién temporal
que es del orden de los milisegundos. Hay que destacar que para llevar a cabo un mues-
treo adecuado del cerebro se requieren multiples unidades de SQUID, o bien el movi-
miento seriado de uno o mds SQUID a lo largo de multiples posiciones sobre la super-
ficie de la cabeza. Esta dltima solucién incrementa notablemente el tiempo de examen
del sujeto.

1.9.4 Técnicas funcionales metabdlicas

Aunque las variables fisiolégicas que miden sean distintas, hemos considerado las técnicas
de registro del flujo sanguineo cerebral regional y del metabolismo de la glucosa o del con-
sumo de oxigeno regionales conjuntamente, porque todos los resultados obtenidos hasta la
fecha estdn a favor de considerar ambas medidas como equivalentes. En efecto, parece bien
establecido que tanto el flujo como el metabolismo aumentan de forma proporcional al
incremento de la actividad en una determinada regién cerebral.

La hipétesis de que el flujo sanguineo y el metabolismo pueden ser indicativos de las
tasas locales de actividad cerebral fue formulada por Roy y Sherrington a finales del siglo
XIX. Los primeros datos experimentales a favor de que el esfuerzo mental se acompafia de
cambios en el Flujo Sanguineo Cerebral regional (FSCr) fueron publicados en 1965 por
Ingvar y Risberg. Estos primeros estudios recibieron confirmacién durante los anos siguien-
tes y la idea de que el FSCr podia cartografiar los cambios funcionales corticales fue acep-
tada lentamente. La interpretacién de que los patrones de FSCr reflejan la actividad cere-
bral se basa en el hecho de que el tejido cerebral regula su propia irrigacién de acuerdo
con sus necesidades funcionales y metabélicas. En los primeros tiempos, las técnicas para
la medida del FSCr eran muy invasivas y requerian la puncién de la carétida para intro-
ducir sustancias isotdpicas. Esta invasividad frené durante algin tiempo la aplicacién de
estas técnicas en los estudios neuropsicolégicos, si bien han aparecido numerosos traba-
jos que han utilizado esta metodologfa desde 1965 hasta la actualidad, con un importan-
te incremento durante los tltimos afios como resultado del refinamiento de la técnica y
de los métodos empleados.
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1.9.5. Tomografia por emisién de positrones

La Tomografia por Emisién de Positrones (TEP) se desarrollé a mediados de los afios seten-
ta y se ha ido introduciendo muy lentamente en la investigacién debido a su elevado coste
y dificultades tecnoldgicas. Los isétopos emisores de positrones (fotones duales) han de pro-
ducirse en un ciclotrén de las propias instalaciones, porque la vida media de éstos es muy
corta, de segundos a minutos. Estos isétopos se han de integrar quimicamente en radiofar-
macos de conducta bioldgica conocida para poder ser usados. Los componentes resultantes
de este proceso han de inyectarse intravenosamente o ser inhalados por los sujetos y los datos
han de ser registrados por los instrumentos de la TEP para producir imédgenes de planos
simultidneos multiples de las distribuciones de los radioisétopos administrados. Los radioi-
s6topos cominmente usados son el oxigeno-15, el carbono-11, el nitrégeno-13 y el fldor-
18. La medicién de las tasas metabdlicas regionales de glucosa constituye la técnica mds usa-
da. Se realiza marcando glucosa con flior-18 en forma de ['8F]2-fluoro-2-deoxi-D-glucosa
(*8FDG) que tiene una vida media de 121 minutos y también con carbono-11 en forma de
[11C]-2-deoxi-D-glucosa (1'C-2DG) que tiene una vida media de 21 minutos. Esta técni-
ca es por su naturaleza bioquimica y fisiolégica. El tinico limite al nimero de los distintos
procesos que pueden ser examinados con la TEP lo constituye la ingeniosidad de los qui-
micos para desarrollar nuevos componentes y la de los fisiélogos para validarlos. La TEP
puede usarse para medir el metabolismo cerebral, el flujo y el volumen sanguineo, la utili-
zacién de oxigeno, la sintesis de neurotransmisores y la unién a receptores. La resolucién
espacial de la TEP es de aproximadamente 125 mm ctibicos (5 x 5 x 5 mm). La resolu-
cién temporal es baja y dependiendo del trazador utilizado se halla entre los 5-30 minutos.
Los tomégrafos modernos son capaces de muestrear todo el contenido intracraneal y los
estudios pueden repetirse con una frecuencia de tan sélo 10 minutos usando is6topos de
vida media ultracorta, pero teniendo en cuenta que la radiacién ionizante es nuevamente
administrada en cada sesién. Los estudios de la activacién cerebral con la TEP se realizan
en numerosos laboratorios de todo el mundo como una técnica capaz de determinar la dis-
tribucién cerebral de los procesos sensoriales, motores y cognitivos.

1.9.6. Tomografia computarizada por emision de fotones simples

La Tomografia Computarizada por Emisién de Fotones Simples (SPECT) se puede consi-
derar como un desarrollo de las primeras técnicas de medida del flujo sanguineo intrarte-
riales y por inhalacién, pero a diferencia de éstas la SPECT utiliza isétopos unidos a radio-
fdrmacos y es una técnica tomogréfica capaz, por tanto, de ofrecer informacién tridimensional
traducible a imdgenes que a diferencia del FSCr proporciona informacién sobre las estruc-
turas profundas del cerebro. Los isétopos utilizados son emisores de radiaciones de fotones
simples, generalmente en forma de rayos gamma, como el xenén-133, el yodo-123 y el tec-
necio-99m. Son semejantes a los utilizados en la técnica del FSCr. La larga vida media de
estos isétopos, a diferencia de los usados en la TEP, no requiere que sean producidos en el
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laboratorio de exploracién. Los radioférmacos, como el N-isopropil-1#’I-p-yodoanfeta-
mina (1I-AMP) y el ?™Tc-hexametil-propilenamina oxima (*™Tc-HMPAO), se admi-
nistran intravenosamente o por inhalacién. Aunque menos cuantificable que la TED,
proporciona informacién sobre la perfusién cerebral, el volumen sanguineo y la dis-
tribucién de receptores. La resolucién espacial de la SPECT es aproximadamente de
9 x 9 x 9 mm y su resolucién temporal entre 1-5 minutos. Los radiofirmacos usados
como trazadores en la SPECT quedan atrapados en el cerebro en escasos minutos y per-
manecen estables por espacio de méds de una hora, por lo que la imagen que ofrecen es
semejante a una instantdnea fotografica de la actividad cerebral durante unos pocos
minutos (1-3) después de la inyeccidén intravenosa. Este hecho y la baja resolucién espa-
cial no la hacen una técnica demasiado apropiada para los estudios neuropsicolégicos,
especialmente si se compara con la TEP. Esta dltima es claramente el mejor método iso-
tépico para el estudio de la actividad cerebral 7z vivo, pero es significativamente mds
caro que cualquier otro.

1.9.7. Algunos resultados obtenidos con la TEP y la SPECT

Se han realizado bédsicamente dos tipos de disefios neuropsicolégicos con estas técnicas. Un
primer tipo tiene como objetivo detectar los patrones metabélicos que permiten distinguir
grupos de sujetos, por ejemplo, controles de esquizofrénicos. Un segundo tipo se propone
determinar qué estructuras cerebrales se relacionan con una funcién cognitiva particular,
por ejemplo, cartografiar las dreas cerebrales asociadas con una tarea de generacién de listas
de nombres (de animales o palabras que empiezan por una determinada letra). En general,
los disefios neuropsicolégicos implican la obtencién de imdgenes de base con las que se com-
paran las imdgenes de activacién. Las de base pueden ser realmente imdgenes de reposo, pero
frecuentemente no es asi. A menudo, las imagenes de base se realizan para poder sustraer de
la funcién cognitiva que se desea cartografiar los aspectos mecdnicos no pertinentes. Por
ejemplo, en el caso de la tarea de generacién de listas de nombres, las imdgenes de base pue-
den reflejar una actividad que implique produccién de habla, pero sin la caracteristica de
busqueda selectiva de palabras, como puede ser contar de uno en uno.

Se han realizado numerosos estudios que incluyen una gran variedad de funciones cog-
nitivas. Algunos constituyen estudios de neuroanatomia funcional comparada, en los que
se han repetido en humanos experimentos anteriores realizados en primates no humanos
con técnicas invasivas. Una parte de esta investigacién hace referencia al estudio de la vision,
que ha permitido, por ejemplo, establecer una analogfa entre el 4rea 19 de Brodmann del
cértex occipital y el drea visual V4 de los monos. Otros estudios han puesto de manifiesto
que la discriminacidn visual de objetos complejos activa una regién mds anterior, el drea 37
de Brodmann en el cértex occipito-temporal, que serfa homdloga al drea visual TEO de los
monos. En cambio, la discriminacién de caras no activa ninguna regién del cértex tempo-
ral medio o anterior, donde cabrifa esperar hallar el 4rea TE, la tltima estacién de la via occi-
pito-temporal de la visién de objetos en los monos.
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Otra 4rea de estudio importante ha sido la atencién. Investigadores de la Univer-
sidad de Washington (1990) estudiaron los mecanismos de la atencién utilizando el
test de Stroop y el registro de la actividad metabdlica cerebral mediante la TEP. En la
tarea de Stroop el nombre de un color aparece escrito con tinta de otro color distinto
(por ejemplo, rojo escrito con tinta azul) y el sujeto debe inhibir el significado de la
escritura y responder nombrando el color de la tinta. Esta tarea, que se considera pro-
totipica de la atencidn dirigida a la accidn, activa el cértex cingulado anterior. La aten-
cién dirigida a la accién selecciona el estimulo al que el sujeto responderd. Se distingue
de la atencién selectiva, que opera focalizando el procesamiento perceptivo sobre la infor-
macién pertinente.

Los estudios sobre el lenguaje han sido también numerosos y han aportado datos a favor
del modelo de procesamiento en paralelo del lenguaje, segtin el cual existen dreas visuales y
auditivas separadas para la codificacién de las palabras, pero ambas tienen acceso a los sis-
temas de procesamiento articulatorio y semdntico.

Se ha puesto de manifiesto que la lectura en voz baja activa el cértex estriado y extraes-
triado (4rea 37 de Brodmann) mientras que escuchar palabras activa el cértex superior tem-
poral y temporoparietal. La tareas que implican salida motora del lenguaje activan la regién
de la boca del cértex motor bilateralmente, el cértex premotor izquierdo y el drea motora
suplementaria bilateralmente. La tareas de asociacién semdntica activan el cértex pre-fron-
tal izquierdo y el cingulado anterior.

Son de gran interés los estudios de la activacién cerebral durante tareas mentales en
ausencia de un 7zput sensorial y de un outpur motor. El lenguaje silente, por ejemplo, gene-
ra un patrén de actividad de clara lateralizacion en el hemisferio izquierdo. Se ha puesto
en evidencia que cuando se pide a los sujetos que creen imdgenes visuales basadas en el
recuerdo de su conocimiento de las formas visuales, las dreas del sistema visual muestran un
aumento de actividad. Estos hallazgos apoyan la idea de que los procesos iniciados interna-
mente a partir de una consigna pueden activar las mismas 4reas sensoriales que cuando estas
operaciones son iniciadas por estimulos sensoriales reales.

1.9.8. Resonancia magnética funcional

La primera imagen funcional realizada mediante la resonancia magnética la obtuvieron Byder
y Young, del Hospital de Londres, en 1986, pero aunque sirvié para probar la posibilidad
no prosiguieron con esta técnica debido a los problemas en la relacién entre sefial y ruido
que ocasionaba el bajo campo magnético, de tan sélo 0,15 tesla (1 tesla = 104 gauss) utili-
zado en aquella época. Posteriormente, en 1991, investigadores del Hospital General de
Massachusetts realizaron las primeras imdgenes funcionales en un sistema de 1,5 tesla, usan-
do la técnica del eco-planar y gadolinio-DPTA como sustancia de contraste. El mismo gru-
po realizé en 1992 imdgenes funcionales de resonancia magnética, sin ningtn tipo de con-
traste, explotando las diferencias inherentes a la susceptibilidad magnética de la oxihemoglobina
y la deoxihemoglobina.
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El llamado efecto de contraste BOLD (dependiente del nivel de oxigeno sanguineo) se
basa en el aumento paradéjico del volumen sanguineo cerebral local de oxihemoglobina como
consecuencia de la activacién cerebral. Dado que la oxihemoglobina posee un T2" mds lar-
go que la deoxihemoglobina, la intensidad local de la sefial aumenta en las imédgenes de eco
de gradiente potenciadas en T2". Cuando las im4genes adquiridas con el cerebro activado por
una estimulacién sensorial, una respuesta motora o una tarea mental se comparan con las
adquiridas en situacién de reposo o con una tarea mental distinta (procedimiento de Don-
ders), se pueden observar los aumentos focales de intensidad debidos a la actividad cerebral.
Este aumento de senal se produce en la fase venosa de la circulacién sanguinea. Este hecho
es debido a que, por efecto del aumento regional de flujo sanguineo, la cantidad de oxihe-
moglobina que llega al tejido cerebral es superior a la extraccién que realizan las células, por
lo que la sangre de las vénulas lleva un contenido superior de oxihemoglobina al normal, es
decir, hay un efecto de arterializacién de la sangre venosa. Dado que la deoxihemoglobina
es paramagnética (susceptibilidad magnética mayor que 0) y la oxihemoglobina es diamag-
nética (susceptibilidad magnética menor que 0), el cambio de la susceptibilidad magnética
que ocasiona el aumento de sefial en las regiones activadas se produce en esta fase de la circula-
cién sanguinea cerebral. Se ha discutido si este incremento de intensidad de la senal corres-
ponde al parénquima cerebral en si mismo o bien a las venas que lo drenan. Ello es debido
a que los efectos de la arterializacién de la sangre venosa que produce el aumento en la sefial
se pueden captar en lugares distantes al drea cerebral donde ha tenido lugar la actividad, cuan-
do éstos corresponden a vasos venosos. Queda claro que hay un efecto que corresponde al
propio parénquima activado y que el efecto distal depende del tipo de técnica utilizado y en
cualquier caso se distingue por un “efecto de tubo” que corresponde a la morfologia de las
venas, muy distinto del efecto local en el parénquima cerebral.

Ademas de la técnica BOLD, que tal como hemos descrito pone de manifiesto el efec-
to intrinseco de la oxigenacién regional de la sangre cerebral, existen dos técnicas més de
RMT. La técnica sensible a los cambios regionales en el volumen de la sangre cerebral (VSC)
implica la inyeccién intravenosa de agentes de contraste paramagnéticos, tales como los que-
latos de iones (gadolinio) y fue una de las primeras utilizadas por esta novisima metodolo-
gia funcional. La técnica sensible a los cambios en el flujo sanguineo cerebral regional (FDC)
es semejante a la técnica BOLD vy utiliza también los cambios fisiolégicos en el estado de
oxigenacién de la hemoglobina, variando dnicamente los pardmetros de adquisicién de las
imdgenes de RM que, en este caso, son potenciadas en T'1, ya sea usando secuencias de pul-
sos de inversién-recuperacién o de espin-eco.

La RMI posee una mejor resolucidn espacial y temporal que la TED, y se aproxima a la
resolucién temporal de la EEG y la MEG, pero con una mayor resolucién espacial. Por otra
parte, a diferencia de la TER, MEG y EEG, la RMf permite la correlacién directa entre los
datos funcionales y anatémicos en una misma imagen. Con la técnica de formacién de imé-
genes eco-planar, se han podido medir cambios hemodindmicos asociados con la actividad
cerebral con una resolucién temporal de 100 milisegundos en una imagen simple de dos
dimensiones. La latencia de la respuesta hemodindmica establece, de hecho, el limite final
a la resolucién temporal con la RMf. Por ejemplo, el estudio de la activacién de las dreas
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visuales primarias por la estimulacién luminosa muestra cambios en la sehal del parénqui-
ma cerebral en 1-2 segundos. Este tiempo estd bastante lejos del que necesitan la MEG y la
EEG para detectar los mismos cambios que se hallan entre los 60-600 ms postestimulo.
Estos datos sugieren que el método de correlacién metabélico tiene un limite temporal que
no podrd ser sobrepasado que en el caso de la RMf no depende ya de la mejoria tecnoldgi-
ca. En otras palabras, las latencias de respuesta neuronal y vascular son distintas y las meto-
dologias que se basan en dichas respuestas para el estudio de la actividad cerebral estén en
tltimo término limitadas por dichas latencias. No obstante, se ha demostrado que la RMf
puede utilizar de forma sensible los pardmetros usados convencionalmente en la investiga-
cién cognitiva mediante MEG y EEG. Asi, se ha obtenido mediante RMf un mapa del cér-
tex visual que se correlaciona con la conocida organizacién retinotdpica del cértex estriado.
Este mapa se ha realizado mediante la estimulacién con la imagen de un tablero de ajedrez
de cuadros blancos y negros (como el utilizado en la técnica de los potenciales evocados
visuales) presentado en posicién central y lateral en cada cuadrante visual. La duracién de
cada estimulo ha sido de 33 ms, con un intervalo interestimulo de 333 ms, y se han pro-
mediado 25 veces los resultados de la posicién en cada cuadrante.

Figura 1.7. Resonancia Magnética funcional (RMf) que ilustra el contraste
de las regiones cerebrales que se activan durante la condicion de escucha
de narraciones orales frente a la escucha de lenguaje invertido. Como
se puede observar, este paradigma activa las regiones cerebrales
lingtiisticas del hemisferio izquierdo.

Los primeros resultados obtenidos con esta técnica se publicaron entre 1991 y 1993 en
no més de 10 trabajos, pero en revistas tan prestigiosas como Proceedings National Academy
Sciences USAy Nature y Science, entre otras. Estas primeras publicaciones presentaban im4-
genes funcionales del cértex motor durante el movimiento de las manos, del cértex visual
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durante la estimulacién con flases y diversos patrones visuales, del cértex somestésico duran-
te la estimulacién tactil del cértex auditivo con la estimulacién sonora, del drea de Broca
durante la produccién de lenguaje articulado y del cértex pre-frontal durante la generacién
de verbos de accién. En la actualidad se publican mds de 4.000 estudios de RMf en un afio,
que abarcan numerosas patologias cerebrales e infinidad de tareas conductuales.

Como deciamos en la introduccién del presente capitulo, técnicas como la RMf han
abierto un nuevo campo de posibilidades en el campo de la Neuropsicologfa y conjunta-
mente con los métodos morfométricos modernos han desplazado, en parte, el enfoque clé-
sico de los estudios neuropsicoldgicos basados en los andlisis de lesiones.
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Asimetria cerebral

2.1. Introducciéon

Una primera mirada al cuerpo humano, asi como al de la mayoria de los mamiferos, nos
muestra una simetria derecha-izquierda casi perfecta. Sin embargo, esta simetria sélo es apa-
rente y no resiste siquiera un primer andlisis a nivel de superficie. Basta examinar con cier-
to detenimiento el propio rostro o algunos de nuestros miembros externos pares para com-
probar que no son completamente simétricos. Algo similar ocurre en el cerebro. Una primera
visién nos podria dar a entender que ambos hemisferios son simétricos, al menos desde el
punto de vista anatémico. Sin embargo, un andlisis mds profundo nos permitiria detectar
diversas asimetrfas (neuroanatémicas, neuroquimicas y funcionales). De hecho, la asimetria
constituye una caracteristica bésica de la organizacion cerebral.

Desde el punto de vista comportamental, la asimetria mds claramente establecida es la
preferencia manual, caracterizada por un importante sesgo poblacional hacia una preferen-
cia derecha. Se tienen referencias de su existencia anteriores al periodo paleolitico. A pesar
de ello, no es hasta la segunda mitad del siglo Xix cuando se establece la vinculacién entre
tal preferencia y la asimetria cerebral. Mientras tanto, se desarrollaron todo tipo de especu-
laciones sobre este fenémeno, simbolizando en los términos derecha e izquierda diferentes
clasificaciones de atributos opuestos de orden moral, religioso y politico. Asi, por ejemplo,
se ha asociado el término “derecha” a diestro, correcto, bueno, dia, etc., mientras que “izquier-
da” se ha vinculado a siniestro, erréneo, malo, etc.

La primera constatacién de la asimetria funcional cerebral la realiza Paul Broca en 1861,
cuando localiza un drea especifica del 16bulo frontal del hemisferio izquierdo responsable del
control del habla, sin equivalencia en el hemisferio derecho. Ademds, resalta la relacién con-
tralateral entre el hemisferio del habla (izquierdo) y la preferencia manual (derecha). Realmente,
Marcel Dax fue el primero en establecer que el habla estaba controlada por la mitad izquierda
del cerebro. Se basé en el estudio de 40 pacientes que habian sufrido trastornos en el habla. Los
andlisis post mértem revelaron la presencia de lesiones en el 16bulo frontal izquierdo. El estu-
dio de Dax fue presentado en 1836 en una reunién de la Sociedad Médica de Montpellier, pero
pasé desapercibido y no se publicé hasta 1865, con posterioridad a la aportacién de Broca. De
hecho, se ha mantenido cierta polémica sobre si Broca tuvo o no conocimiento del informe de
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Dax, de cara a la atribucién de la originalidad de la aportacién. Independientemente de esta
polémica, el trabajo de Paul Broca es mds preciso en cuanto a la localizacién de la lesién y las
caracteristicas de la pérdida del habla. Ademds, establece la relacién entre la preferencia manual
y el hemisferio que controla el habla. Por todo ello, es considerado el primer autor que detec-
ta una asimetria funcional de un cerebro que, hasta entonces, se suponia simétrico.

John Hughlings Jackson, en 1868, introduce el término dominancia cerebral para refe-
rirse al hemisferio izquierdo como hemisferio “rector”, “mayor” o “dominante”, mientras
que el derecho era considerado el hemisferio “menor”, “mudo” y “dominado”. Poco mds tar-
de, en 1874, Carl Wernicke relaciona una zona especifica del [6bulo temporal del hemisfe-
rio izquierdo con los aspectos comprensivos del lenguaje. En los primeros afios del siglo XX,
Hugo Liepmann, asocia el hemisferio izquierdo con determinadas apraxias (véase capitulo
6). De esta forma, en poco tiempo se completa el cuadro de la dominancia cerebral para el
control del lenguaje y del movimiento intencionado.

En este estado de conocimientos se encontraba el tema de la asimetria al iniciarse el
siglo XX, esto es, un hemisferio dominante que controla el lenguaje y otras funciones supe-
riores, y un hemisferio subordinado sobre el que se carece de informacién acerca de su par-
ticipacién especifica en alguna funcién.

Posteriormente, diferentes hallazgos mostraron que el hemisferio derecho serfa el domi-
nante para el procesamiento espacial y musical. Estas aportaciones implicaron un nuevo
enfoque en los estudios de asimetria cerebral, que se orientaron a la deteccién de las capa-
cidades especificas de cada uno de los hemisferios y sus interrelaciones. En esta misma linea,
el término dominancia cerebral deja de utilizarse para referirse a la superioridad absoluta de
un hemisferio, pasando a reflejar, en cada caso, el mayor predominio de un hemisferio fren-
te al otro en el control de una determinada funcién.

2.2. Asimetrias anatomicas y bioquimicas

Pueden ser fundamentalmente de cuatro tipos:

2.2.1. Asimetrias macroscopicas

Aunque las primeras referencias a asimetrias cerebrales anatémicas datan de finales del siglo
XIX, el trabajo de Norman Geschwind y Walter Levistky, publicado en 1968, puede consi-
derarse como el comienzo de la investigacion cientifica de las asimetrfas morfoldgicas. Estos
autores realizaron el examen post mértem de 100 cerebros y observaron una importante asi-
metria en una regién cortical, conocida como planum temporale, localizada en la superficie
superior del I6bulo temporal, caudal al giro de Heschl.

Geschwind y Levitsky encontraron que en el 65% de los cerebros examinados el pla-
num temporale izquierdo era mayor, en el 24% no habia diferencias, y en un 11% el mayor
planum temporale correspondia al hemisferio derecho. La magnitud de la asimetria izquier-
da del planum temporale es considerable, pudiendo llegar a ser el lado izquierdo diez veces
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mayor que el derecho. Cuando el planum temporale mayor es el derecho, la asimetria es
menos marcada. Estos datos han sido confirmados posteriormente por otros estudios autép-
sicos. Esta regién contiene cértex asociativo auditivo de orden superior y se considera par-
te de la red neural para el lenguaje. Suele aparecer dafiada en sujetos que presentan afasia de
Wernicke.

Dadas las caracteristicas funcionales de esta regidn, la asimetria del planum temporale
se ha relacionado con la especializacién izquierda para el lenguaje y se ha sugerido que pue-
de constituir parte del sustrato anatémico de tal especializacién. El giro de Heschl, que limi-
ta con el planum temporale, contiene cértex auditivo primario y es también asimétrico. En
este caso la asimetria favorece al lado derecho: el giro de Heschl derecho suele estar desdo-
blado, es decir, formado realmente por dos circunvoluciones.

Giro de
Herschl Giro de
i Herschl
\‘_ /
Planum
temporale Planum
3 temporale
L Cisura
de Silvio
Cisura
de Silvio

HI HD

Figura 2.1. Asimetria del planum temporale. Representacion esquematica
de la superficie temporal superior que muestra el planum temporale,
caudal al giro de Heschl. Se muestra el final de la cisura de Silvio.
(Fuente: adaptado de LeMay, M., 1982. “Morphological aspects of human
brain asymmetry”. Trends in Neuroscience, 5: 273-275.)

Por lo que respecta a las regiones anteriores vinculadas con el lenguaje, estudios autép-
sicos han mostrado también que hay una asimetrfa en la parte posterior del giro frontal infe-
rior, mostrando un 62,5% de los cerebros estudiados una predominancia izquierda y un
12,5% una predominancia derecha.
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La asimetrfa en la morfologia de la cisura de Silvio es uno de los hallazgos realizados a
finales del siglo X1X y ha sido confirmado posteriormente en varios estudios post mértem.
En el hemisferio izquierdo, el extremo posterior de la cisura silviana es mds horizontal y mds
largo, mientras en el hemisferio derecho es mds corto y presenta un giro hacia arriba, hacien-
do que el extremo final se sittie a un nivel superior o dorsal. La asimetria en longitud y for-
ma de la cisura de Silvio estd presente en la misma proporcién que la asimetria del planum
temporale.

Hemisferio izquierdo Hemisferio derecho

Figura 2.2. Asimetria en la cisura de Silvio. En el hemisferio izquierdo
la pendiente es menor y se extiende mas posteriormente. En el caso
del hemisferio derecho, la inclinacién es mds pronunciada
y el extremo superior se sitia mas dorsalmente.

Estas asimetrias descritas en los estudios autépsicos de cerebros adultos pueden obser-
varse también en nifios recién nacidos e, incluso, durante la gestacién. La asimetria de
la cisura de Silvio es visible desde la mitad del periodo gestacional y la del planum tem-
porale a partir de la semana veintinueve. La distribucién de la asimetria es similar a la
observada en adultos. Asi, por ejemplo, un 64% presentan un planum temporale izquier-
do mayor y un 10% uno derecho més grande. Igualmente, el giro de Heschl es doble en
el cerebro derecho en un mayor nimero de nifios que en el izquierdo.

A nivel subcortical, la asimetria izquierda se reproduce, incluso en mayor propor-
cién, en el nuicleo taldmico posterior lateral, un nicleo que proyecta al lébulo parietal
inferior y que ha sido vinculado con el lenguaje. Estd demostrada también la existencia
de algunas asimetrias en sistemas de conexiones, concretamente, a nivel piramidal. Los
datos son, por ahora, muy escasos. Sin embargo, la determinacién de posibles patrones
asimétricos de conexiones, junto con las diferencias citoarquitecténicas, constituye una
de las lineas mds prometedoras en el estudio del sustrato anatémico de la asimetria fun-
cional.
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2.2.2. Asimetrias en dreas citoarquitéctonicas

Los datos que hemos revisado hasta el momento se basan en anélisis macroscépicos post
mortem. El interés de Galaburda y sus colaboradores por las asimetrias anatémicas los han
llevado realizar estudios mds precisos, analizando las posibles asimetrias en dreas corticales
que muestran una arquitectura celular especifica. Estos estudios se han centrado en las
dreas citoarquitecténicas relacionadas con el lenguaje.

El equipo de Galaburda ha demostrado la existencia de una asimetria en el drea Tpz, un
drea localizada en el tercio posterior del giro temporal superior y que ocupa la mayor parte
del planum temporale. Es un drea comtnmente afectada en la afasia de Wernicke y tiene
conexiones con la regién pre-frontal inferior en el opérculo frontal. Los datos obtenidos
muestran que, en aquellos cerebros donde hay una asimetria izquierda para el planum tem-
porale, el 4rea Tpt izquierda es mayor que la derecha, mientras que otras dreas de la regién
temporal superior muestran poca o ninguna asimetria. Por tanto, la asimetria del drea Tpt
se considera que es paralela a la del planum temporale, y puede ser también de una magni-
tud considerable: siete veces mayor en el lado izquierdo que en el derecho (Galaburda, 1995).

En el opérculo frontal, el drea de Brodmann (AB) 44 izquierda, que ocupa la mayor
parte de la pars opercularis, es mayor en el 60% de los cerebros estudiados por Galabur-
da. En un 10% la asimetria favorecia el lado derecho, mientras que el 30% eran cerebros
simétricos.

Por otro lado, el AB 39 (drea PG del 16bulo parietal inferior, giro angular) mostré una
asimetrfa izquierda en el 80% de los casos. Esta regién del hemisferio izquierdo forma par-
te del sistema lingiiistico perisilviano posterior. Es interesante sefialar que los cerebros con
una simetrfa izquierda en AB 39 también presentan esta asimetria en el planum tempo-
rale y en el AB 44. Sin embargo, el 4rea PEG, una zona més dorsal del cértex parietal, no
vinculada con el lenguaje, tiende a ser mayor en el hemisferio derecho. Esta asimetria se ha
propuesto que puede estar asociada a la superioridad del hemisferio derecho para el proce-
samiento visuoespacial. Ademds, la asimetria en esta region no se correlaciona con la del pla-
num temporale o la del AB 39.

2.2.3. Aportaciones de los estudios de imagen in vivo

Los primeros datos de asimetrias obtenidos en estudios 77z vive se obtuvieron con técnicas arte-
riogréficas o con pneumoencefalografia. Estos datos confirmaron la asimetria en la cisura de
Silvio (véase figura 2.3) y pusieron de manifiesto también asimetrias en el sistema ventricular.
Usualmente, el ventriculo lateral izquierdo es mayor que el derecho, tanto en adultos como
en nifios por encima de un afio de edad, situdndose la mayor diferencia en las astas occipita-
les. Se ha observado que, aproximadamente, un 60% de los sujetos diestros presenta una mayor
asta occipital izquierda, frente a un 10% de sujetos con un asta derecha més grande. En suje-
tos no diestros (zurdos o ambidiestros), el asta occipital izquierda sélo fue mayor en un 36%
de los casos, mientras que el asta derecha lo fue en un 31% de los sujetos.
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Figura 2.3. Las técnicas arteriograficas fueron unas de las primeras
que documentaron las asimetrias morfoldgicas en sujetos vivos. Esquema
de una seccién cerebral a nivel de la parte final de la cisura de Silvio. La morfologia
de la cisura de Silvio y del opérculo parietal condicionan la apariencia del sistema
arterial de esta zona. (Fuente: adaptado de LeMay, M., 1982. “Morphological aspects
of human brain asymmetry”. Trends in Neuroscience, 5: 273-275.)

Los primeros estudios con Tomografia Axial Computarizada (TAC) confirmaron la pre-
sencia de asimetrias ventriculares, pero las asimetrias mds llamativas se observaron en los extre-
mos anteriores y posteriores de los hemisferios cerebrales (véase figura 2.4). La zona occipi-
tal izquierda se extiende mds posteriormente y es mds ancha que la derecha (petalia occipital).
En la regién frontal, el hemisferio derecho se extiende mds anteriormente y es mds ancho que
el izquierdo (petalia frontal). Entre estas asimetrias, las diferencias occipitales son las més lla-
mativas y apoyan las asimetrias ventriculares occipitales anteriormente descritas.

La RM ha permitido avanzar considerablemente en los estudios anatémicos iz vive, con-
firmando los hallazgos previos. Un interesante estudio es el realizado por Knaus y sus cola-
boradores en el que analizaron las asimetrias perisilvianas, tanto anteriores como posterio-
res, en una muestra de sujetos diestros. Por lo que respecta a las dreas posteriores, un 70,8%
de los sujetos presentaron una asimetria del planum temporale a favor del hemisferio iz-
quierdo, un 4,2% de los cerebros fueron simétricos y un 25% mostraron un planum tem-
porale derecho mayor. En el giro de Heschl la asimetria fue menor, con un 56,3% de la
muestra presentando una ligera asimetria izquierda. En la regi6én anterior, la pars triangula-
ris (AB 45) fue mayor en el lado izquierdo en el 64,6% de la muestra y en el derecho en el
35,4%. Sin embargo, el AB 44 no presentd el sesgo izquierdo caracteristico de las otras regio-
nes. En este caso, un 43,8% de la muestra tenfan una asimetria a favor del izquierdo y un

54,2% a favor del derecho (Knaus ez /., 20006).
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Figura 2.4. Asimetrias anatémicas en los extremos anteriores
y posteriores de los hemisferios cerebrales.

La RM no sélo permite realizar estudios morfolégicos precisos, sino que, ademis, su
cardcter no invasivo ha facilitado estudiar la relacién entre las asimetrias anatémicas y las
funcionales. Las asimetrias perisilvianas descritas se consideraban como el sustrato anaté-
mico de la especializacién del hemisferio izquierdo para el lenguaje. Sin embargo, en pri-
mates no humanos también estdn presentes algunas de ellas, concretamente, la asimetria en
la cisura de Silvio. Una interpretacién para la existencia de esta asimetria en animales es que
constituya una preadaptacion a las capacidades lingiiisticas. En cualquier caso, las asime-
trias anatémicas observadas en humanos deben poder vincularse a las asimetrias funciona-
les para poder ser consideradas como su sustrato.

Una via indirecta para establecer esta vinculacién es la comparacién entre poblacio-
nes de diestros y zurdos. La légica subyacente a esta comparacién es que la gran mayoria
de diestros (95% aprox.) presentan una lateralizacién izquierda del lenguaje, mientras que
entre los zurdos esta lateralizacidn estd presente en un nimero inferior, aproximadamen-
te, un 70% de los sujetos. Por tanto, es de esperar que el patrén de asimetria anatémica
sea diferente en estos dos tipos de poblacién. Varias investigaciones han confirmado estas
diferencias.

Foundas y sus colaboradores realizaron andlisis volumétricos con RM diferenciando las
regiones citoarquitecténicas 44 y 45. Observaron una asimetria izquierda en el 69% de
los diestros en la pars triangularis (AB 45) y en el 56% en la pars opercularis (AB 44).
En los sujetos zurdos, la asimetria era menor en AB 45 y en el 56% del grupo favorecia al
lado derecho en AB 44. Por lo que respecta al planum temporale, este mismo grupo demos-
tré que aunque un porcentaje similar de diestros y zurdos presentaban una asimetrfa izquier-
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da en el planum temporale (71 y 74% respectivamente), la magnitud de la misma era menor
en el grupo de zurdos (por ejemplo, Foundas ez 4/, 2002).

Un abordaje mds directo al significado de las asimetrias anatémicas exige poner en rela-
cién estas asimetrfas morfoldgicas con la asimetria funcional para el proceso cognitivo del
que se supone que son el sustrato. En esta linea, Chiarello y sus colaboradores estudiaron la
asimetria en el planum temporale, giro de Heschl y planum parietale de un grupo de suje-
tos diestros. Por otro lado, estudiaron la ejecucion de estos sujetos en varias tareas lingiifs-
ticas, utilizando el procedimiento de presentaciones lateralizadas en el campo visual dere-
cho e izquierdo. A partir de las diferencias en tiempo y aciertos entre las presentaciones en
cada campo visual, establecieron un indice de asimetria léxica para cada individuo (Chiare-
llo et al, 2004).

Los resultados obtenidos en este estudio en el planum temporale indicaron que la asi-
metria lingiifstica estaba asociada a la asimetrfa anatémica, es decir, las personas con una
fuerte asimetrfa funcional presentaban también una asimetria anatémica de mayor magni-
tud. Ademds, se observé una relacion entre la consistencia en las asimetrfas anatémicas y las
funcionales: las personas con mayor variabilidad en las asimetrias anatémicas de las dife-
rentes regiones estudiadas tenfan también una mayor variabilidad en las asimetrias en las
diferentes tareas lingiifsticas.

Otras investigaciones han confirmado la relacién entre la magnitud de la asimetria ana-
témica y de la asimetria para el lenguaje, pero también han puesto de manifiesto que esta
relacién es muy compleja. Dos Santos y sus colaboradores, por ejemplo, han demostrado que
estd modulada por factores como la preferencia manual y el sexo (Dos Santos ez al., 20006).
La influencia de estos factores se retomard en los tltimos apartados de este capitulo.

2.2.4. Asimetrias bioquimicas

Las asimetrias bioquimicas han sido, en comparacién con las anatémicas, menos estudia-
das. Uno de los primeros resultados se obtuvo en el tdlamo y en relacién con los conteni-
dos de norepinefrina. La asimetria derecha-izquierda variaba en funcién del nidcleo que se
considere: el pulvinar mis rico en norepinefrina es el del hemisferio izquierdo pero, en
el complejo ventrobasal, es en el lado derecho donde se encuentran las mayores concentra-
ciones. A nivel cortical, en el drea 22 de Brodmann (una parte de la cual se corresponde con
el drea Tpt), se ha descrito una mayor actividad de la colinacetiltransferasa, lo que sefiala la
existencia de mayores niveles de dopamina. Se han descrito asimetrias en otros sistemas de
neurotransmisores como, por ejemplo, el sistema gabaérgico o el colinérgico.

La observacién de los efectos producidos por algunas sustancias han suministrado indi-
cios sobre asimetrias bioquimicas. Uno de los primeros resultados se obtuvo al administrar
LSD-25, pre y posquirdrgicamente, a pacientes que eran sometidos a lobectomias tempo-
rales. Las respuestas caracteristicas al LSD desaparecian tras las ablaciones derechas, pero no
se afectaban por las izquierdas. Una posible interpretacién es que exista una distribucién
asimétrica de los receptores correspondientes o diferencias en la sensibilidad de ambos lados
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del cerebro. Por su parte, las disquinesias inducidas por la administracién de neurolépticos
se presentan de forma lateralizada. Dadas las propiedades antidopaminérgicas de los neu-
rolépticos, esto podria indicar una asimetria en la DA de los ganglios basales. Efectivamen-
te, contamos con evidencias obtenidas en estudios autépsicos y de PET que indican que los
niveles de dopamina son mayores en los ganglios basales izquierdos.

2.3. Acercamientos al estudio de las asimetrias funcionales

Para el estudio de la lateralizacién de los diferentes procesos cognitivos se han utilizado tres
grandes acercamientos: los estudios clinicos, los estudios del efecto de la comisurotomia del
cuerpo calloso y los realizados con sujetos neurolégicamente normales.

2.3.1. Estudios clinicos

Los estudios de sujetos con lesién cerebral, también llamados estudios clinicos, son los de
mayor tradicién, ya que constituyen el primer acercamiento al estudio de la asimetria cere-
bral. Su objetivo es el andlisis de las funciones de los hemisferios cerebrales a partir de los
efectos producidos por lesiones en 4reas especificas de alguno de ellos. Por tanto, se basan
principalmente en el andlisis y comparacién de los déficits que aparecen tras lesiones unila-
terales. Su légica es aparentemente sencilla: si una lesién en un hemisferio produce un efec-
to determinado, que no se produce tras una lesién similar en el otro hemisferio, podemos
concluir que es el primero el que estd relacionado funcionalmente con la actividad objeto
de estudio. Esta sencillez es sélo aparente: los efectos de las lesiones cerebrales no suelen pre-
sentarse como un fenémeno de “todo o nada” y vincular una funcién a un hemisferio, a par-
tir del estudio de tales efectos, exige un cuidadoso anlisis, tanto de las lesiones como de sus
propios efectos.

En su conjunto, los estudios clinicos han aportado evidencias importantes sobre la espe-
cializacién hemisférica para diferentes funciones psicoldgicas, contribuyendo de forma sig-
nificativa a nuestra comprensién actual del fenémeno de la asimetria cerebral. Sin embar-
go, es necesario sefialar también, al menos de forma resumida, cuéles son las principales
dificultades inherentes a esta metodologia. Entre ellas, podemos diferenciar dificultades a
nivel conceptual y de orden prictico, aunque ambos grupos suelen estar relacionados.

En primer lugar, la interpretacién de los resultados en los estudios lesionales rara vez es
una tarea sencilla. La principal dificultad surge a la hora de establecer la relacién entre lesién
y funcién. Esta relacién dependerd, en gran medida, del modelo general de organizacién
cerebral del que se parta y, en concreto, del modelo particular para la funcién de que se tra-
te. Desde el momento en que se contempla al cerebro como una compleja organizacién de
centros y circuitos, las modificaciones que introduce una lesién pueden ser consecuencia
del efecto directo de la lesién sobre la propia 4rea, sobre sus conexiones excitatorias con las
dreas con las que interacciona, sobre las influencias inhibitorias que ejercia sobre otras zonas,

69



Manual de Neuropsicologia

etc. Por tanto, los efectos que pueden seguir a una lesion cerebral son multiples y de cardc-
ter muy variado. Junto con ello, la propia determinacién de la relacién entre el efecto con-
creto observado y la funcién general es compleja. Una funcién puede verse afectada de muy
diferentes formas, los subprocesos que la componen suelen ser multiples y serfa necesario
definir cudles son los afectados, cémo lo han sido y cudles han resultado indemnes. Todo lo
anterior cobra especial relevancia cuando, ademds, pretendemos contrastar el efecto de lesio-
nes derechas frente a izquierdas: cada lesién unilateral puede estar ejerciendo algin efecto,
que no tiene que ser necesariamente del mismo tipo, ni recaer sobre los mismos compo-
nentes o subprocesos de la funcidn, sin olvidar que la lesién puede alterar también el patrén
normal de interaccién interhemisférica.

Otros factores que plantean problemas de interpretacién son la posibilidad de que se
haya producido una recuperacién poslesion, la adopcién de estrategias compensatorias por
parte del sujeto lesionado y la presencia de lesiones previas. Este tltimo es especialmente
relevante en los estudios realizados con sujetos sometidos a cirugia de la epilepsia. En estos
casos, la existencia de una condicién patoldgica previa importante ha podido producir varia-
ciones sobre el funcionamiento cerebral normal.

El segundo conjunto de dificultades son de cardcter metodolégico. Los grupos de lesio-
nados derechos e izquierdos y los grupos de control deben formarse atendiendo a factores
como la localizacién y caracteristicas de la lesién, tiempo transcurrido desde la misma, sexo,
preferencia manual, capacidad intelectual general, nivel cultural, etc. Algunos de estos fac-
tores plantean especiales problemas en el caso de los estudios sobre asimetria cerebral. Asi,
por ejemplo, las posibles diferencias entre hombres y mujeres en el patrén de asimetria; la
relacién entre preferencia manual y diferencias hemisféricas; el hecho de que las lesiones
izquierdas, especialmente las de origen tumoral, sean detectadas antes, facilitando una inter-
vencién temprana; la tendencia a someter a rehabilitacién o entrenamiento las habilidades
verbales mds que las espaciales; el efecto de la intervencién temprana sobre el deterioro inte-
lectual asociado a lesiones izquierdas, en comparacién con el de lesiones derechas, etc. Todos
estos aspectos pueden ser sometidos a controles rigurosos, sin embargo, a nivel préctico, la
disponibilidad de sujetos para formar los diferentes grupos hace dificil que se pueda aten-
der satisfactoriamente a todos estos factores de forma simultdnea. Esto, a su vez, dificulta la
interpretacion y generalizacién de los resultados.

2.3.2. Estudios del efecto de la seccion del cuerpo calloso

Este acercamiento se basa en el estudio de sujetos a los que se les han seccionado las princi-
pales comisuras cerebrales. Los hallazgos obtenidos en los estudios de sujetos comisuroto-
mizados, tanto en humanos como en animales, han sido de los de mayor impacto en el cam-
po de las neurociencias en el presente siglo, lo que le supuso a su pionero, Roger Sperry, la
concesiéon del Premio Nobel de Fisiologia y Medicina en 1981.

La mayor via de conexién entre los dos hemisferios en los mamiferos es el cuerpo callo-
so. Las primeras fibras del cuerpo calloso aparecen en los embriones humanos a las 10-11
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semanas de gestacién. El proceso de mielinizacién es lento, y finaliza en la pubertad. El cuer-
po calloso suministra conexiones entre dreas corticales homélogas. La parte mds anterior
(rostro y rodilla) interconecta los lébulos frontales, la porcién media (tronco o cuerpo) las
dreas parietales y temporales, y el tercio posterior (esplenio) los 16bulos occipitales. Casi
todas las fibras del cuerpo calloso son excitatorias a nivel neuroquimico. Funcionalmente,
la mayoria de las evidencias reunidas sefialan que las conexiones callosas tienen un papel
excitatorio en la comunicacién interhemisférica, aunque existen también evidencias de que
pueden ejercer ciertos efectos inhibitorios (Bloom y Hynd, 2005).

Figura 2.5. Imagen de RM en la que se puede apreciar el cuerpo calloso.

En humanos, las primeras callosotomias fueron practicadas por William van Wagenen,
neurocirujano de Nueva York, entre finales de los afios treinta y principios de los cuaren-
ta del siglo XX. Estas intervenciones se emplean como tltimo recurso en pacientes epilép-
ticos, con el objetivo clinico de evitar la propagacién interhemisférica de la actividad epi-
leptégena, tras el fracaso del tratamiento farmacolégico y la inconveniencia de la ablacién
unilateral. Tras la intervencién los pacientes fueron evaluados por Andrew Akelaitis, no
observando ningtin efecto psicolégico que alterara la actividad cotidiana de los sujetos.
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Estos resultados llamaron poderosamente la atencién, cuestionando el papel o importan-
cia funcional del cuerpo calloso. Con posterioridad, se ha podido explicar estos resultados
tanto por deficiencias en el procedimiento de examen, como porque la seccién del cuerpo
calloso fue sélo parcial en muchos casos.

Los estudios que Ronald Myers y Roger Sperry realizaron con animales comisurotomi-
zados dieron la clave para la evaluacién correcta de los efectos de la comisurotomia en huma-
nos. Estos autores probaron que cortando el quiasma éptico y la totalidad del cuerpo callo-
s0, la informacién presentada a un solo ojo quedaba confinada en el hemisferio correspon-
diente (ipsilateral, en este caso). De esta forma se demostré que, mediante el andlisis de la
organizacién de las vias correspondientes a cada modalidad sensorial y especie, podria dise-
fiarse un procedimiento adecuado para que el input sensorial sea recibido exclusivamente
por uno de los hemisferios (lateralizacién de estimulos). En humanos, en el caso de sujetos
comisurotomizados, estos procedimientos permitirfan estudiar el rendimiento independiente
de cada hemisferio.

A principios de los afios sesenta, Philip Vogel y Joseph Bogen, neurocirujanos del Ins-
tituto de Tecnologia de California, se plantearon la necesidad de practicar una comisuroto-
mia mds radical en pacientes epilépticos, dado el escaso control de las crisis obtenido por las
comisurotomias parciales realizadas por Van Wagenen. En este caso, las comisurotomias
incluyeron la seccién completa del cuerpo calloso y de la comisura anterior. Ello permitié
la obtencién de la primera serie de pacientes con cerebro dividido o split brain, que fueron
estudiados por Roger Sperry y su grupo.

Al igual que en el caso de los pacientes evaluados por Akelaitis, no se observaron con-
secuencias de la comisurotomia que afectasen al normal desenvolvimiento de los pacientes
en la vida diaria. Asi, dos afios después de la intervencién, los pacientes mostraban un asom-
broso grado de preservacién de todas sus funciones en ausencia de comunicacién interhe-
misférica (lenguaje, inteligencia, cdlculo, memoria, personalidad, etc.). Ahora bien, cuan-
do a la ausencia de comisuras cerebrales se afiaden unos procedimientos adecuados para la
lateralizacién del imput sensorial, se consigue el examen independiente de cada uno de
los hemisferios. Estas técnicas permiten que la informacién sensorial se proyecte en un
tnico hemisferio y, dado que el cuerpo calloso estd seccionado, la informacién queda con-
finada en éste. De esta forma, cada hemisferio procesa, aislado del otro, la informacién dis-
ponible y responde segtin el resultado de la actividad de sus propios sistemas cognitivos.

Los procedimientos de lateralizacién de estimulos varfan segin la modalidad sensorial
que se trate. La més utilizada es la modalidad visual. En este caso, se presenta el estimulo en
el campo visual contralateral al hemisferio deseado. La informacién se proyectard en la hemi-
rretina nasal del ojo ipsilateral y en la hemirretina temporal del contralateral. Las fibras que
parten de la temporal son ipsilaterales, mientras que las nasales se decusan en el quiasma
éptico. Finalmente, ambos grupos de fibras se proyectan en el hemisferio contralateral al
campo de presentacién (véase figura 2.6). Por tanto, un estimulo presentado en el Campo
Visual Derecho (CVD) serd procesado por el hemisferio izquierdo del paciente comisuro-
tomizado, mientras que un estimulo que aparezca en el Campo Visual Izquierdo (CVI) serd
procesado por el hemisferio derecho (véase figura 2.7).
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Figura 2.6. Organizacion anatémica del sistema visual. Cada campo visual
se proyecta en ambos 0jos, pero la decusacion de las fibras procedentes
de las hemirretinas nasales hace que la informacion que se proyecta sobre
el cortex calcarino sea la correspondiente al campo visual contralateral.

A pesar de que la técnica de lateralizacién visual tiene un largo recorrido, algunos aspec-
tos metodoldgicos estdn atn sujetos a debate. Actualmente, el principal tema de controver-
sia es la necesidad de utilizar o no una presentacién extrafoveal para asegurar la lateraliza-
cién del estimulo a un dnico hemisferio. Tradicionalmente, la regién de la févea se ha
considerado que tiene una representacién cortical bilateral. Consecuentemente, para ase-
gurar la presentacion unilateral al hemisferio deseado, los investigadores sitdan los estimu-
los separados del punto de fijacién, al menos 1,5 o 2 grados. Sin embargo, diversos estudios
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Figura 2.7. Presentacion lateralizada de informacion visual. La seccion del cuerpo
calloso impide que la informacion esté disponible para el otro hemisferio. En el ejemplo
del esquema, al preguntarle al paciente qué ha visto, respondera “un triangulo”
(hemisferio izquierdo). La aparicion en alguno de los dos campos visuales
puede combinarse con la presentacion de informacion tactil en la mano derecha
o izquierda. Si pedimos al paciente que elija entre varios objetos, ocultos a la vista
y que sélo puede palpar con su mano izquierda (controlada por el hemisferio derecho),
seleccionard la cruz.

con sujetos neurolégicamente normales no han podido demostrar la existencia de esta pro-
yeccién bilateral de la févea. Por otro lado, estudios con pacientes comisurotomizados sena-
lan que hay un 4rea en la linea media, de no més de 2 grados de ancho, en la que alguna
informacién parece estar disponible para ambos hemisferios. Esta zona de representacién
bihemisférica no ocupa toda la févea, suministra una informacién débil o degradada y no
parece afectar a estimulos presentados brevemente, durante sélo 200 ms. En cualquier caso,
hasta resolver las inconsistencias entre los diferentes estudios, es recomendable mantener
cierto grado de excentricidad en las presentaciones visuales.

Para que la técnica de campos divididos sea efectiva, debe controlarse la fijacién de la
mirada, pues las posibles desviaciones modificarian la delimitacién de cada hemicampo
visual. Ademds, para impedir que los movimientos sacddicos de los ojos alteren el cam-
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po visual se emplean tiempos de exposicién reducidos (presentacién taquistoscdpica, entre
200 y 180 ms). Se han diseniado procedimientos para resolver algunas de estas limitaciones.
Asi, por ejemplo, Eran Zaidel disefié un sistema de lentes que, mediante un ingenioso sis-
tema dptico, impedia la visién de una hemirretina, de forma que la imagen sélo era recibi-
da por una hemirretina y transmitida al hemisferio correspondiente. Este procedimiento
tiene la ventaja de permitir la libre exploracién de los estimulos, superando asi las limita-
ciones de la presentacién taquistoscdpica en cuanto al tipo de tareas y estimulos que pue-
den utilizarse. Sin embargo, las dificultades técnicas que conlleva, asi como algunas altera-
ciones visuales que aparecen con su utilizacién durante intervalos prolongados de tiempo,
limitaron su uso. Mds recientemente, el grupo de Gazzaniga utiliza un sistema de segui-
miento de los movimientos oculares que permite contrarrestar tales movimientos y estabi-
lizar la imagen sobre la retina (Gazzaniga, 2000).

La denominada “estimulacién quimérica” es otro procedimiento empleado con sujetos
comisurotomizados que implica presentacién visual bilateral competitiva. En este caso,
los estimulos estén formados por la composicién de dos mitades correspondientes a dos
estimulos diferentes (palabras, caras, dibujos de objetos, etc.), de tal modo que cada una de
las mitades queda presentada en un campo visual diferente y proyectada al hemisferio con-
tralateral. Cada hemisferio recibe, por tanto, una mitad incompleta del estimulo, que se
completa por el principio general de “cierre perceptivo”. Este procedimiento ha servido para
poner de manifiesto tanto capacidades y limitaciones de cada hemisferio, como las estrate-
gias o estilos de procesamientos que los caracterizan.

Para la presentacion de estimulacién auditiva se emplea la técnica de escucha dicética,
esto es, la presentacién simultdnea de estimulos a ambos oidos. Aunque de cada oido par-
ten vias ipsi y contralaterales, la estimulacién simultdnea, segin los trabajos recogidos por
Kimura (1961), inhibe las vias ipsilaterales. De esta forma, cada hemisferio recibe el inpur
presentado en el oido contralateral (véase figura 2.8).
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Figura 2.8. Técnica de escucha dicética. Las presentaciones monoaurales
(A y B) permiten la proyeccion del estimulo en ambos hemisferios. En la presentacion
dicética (C), los estimulos se proyectan en el hemisferio contralateral, y la ausencia
de cuerpo calloso impide su transferencia al otro hemisferio.
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Es posible también lateralizar informacién tdctil mediante la presentacién de los es-
timulos en la mano contralateral al hemisferio estudiado. En esta modalidad, la informa-
cién necesaria para la identificacién de un objeto precisa de la exploracion activa del mis-
mo (tacto ligero) y es transmitida por el sistema contralateral lemniscal interno. A este res-
pecto, y a la hora de interpretar los resultados, es importante tener en cuenta que el sistema
espinotaldmico, relacionado con el tacto pasivo, posee algunas conexiones ipsilaterales. Logi-
camente, es posible hacer combinaciones de procedimientos para la lateralizacién de
estimulos de diferentes modalidades sensoriales. Finalmente, y en relacién con las respues-
tas manuales de los sujetos, conviene sefialar que el control de los movimientos distales
es también contralateral.

Los pacientes con cerebro dividido han proporcionado una valiosisima oportunidad
para estudiar las funciones de cada hemisferio. Sin embargo, aunque a priori parezca que
la forma ideal de estudiar la asimetria cerebral es el andlisis de las funciones de los hemis-
ferios aislados, este procedimiento no estd exento de limitaciones. Algunos de estos pro-
blemas son comunes a los resefiados para el acercamiento con sujetos lesionados, dado
que ambos comparten el hecho de trabajar con pacientes con dafio cerebral. Destacare-
mos, de forma resumida, algunos problemas especificos del trabajo con sujetos comisu-
rotomizados.

En primer lugar, la comisurotomia se practica en pacientes que padecen epilepsias gra-
ves y de larga duracién, que se han mostrado resistentes al tratamiento farmacolégico. Este
tipo de epilepsia suele ir asociado a dano cerebral. Conocer la naturaleza de este dano y de
los posibles sistemas de compensacién o reorganizacién a los que ha podido dar lugar es
imprescindible pero, al mismo tiempo, no siempre posible.

En segundo lugar, aunque a la primera serie de sujetos comisurotomizados de Califor-
nia se han unido otras series, el nimero total de sujetos con el que se cuenta es considera-
blemente reducido y muy poco homogéneo. Esto ha limitado la extraccién de conclusiones
referidas al propio grupo y su generalizacién a la poblacién normal.

Un tercer conjunto de limitaciones cuestionan el grado de aislamiento de cada hemis-
ferio a largo plazo. Algunos autores plantean que las comisurotomias practicadas no evitan
totalmente la transferencia interhemisférica de informacién, pudiendo permanecer cierta
transmisién a través de conexiones subcorticales. Gazzaniga sefiala que si bien existe clara-
mente un intercambio subcortical de informacién, éste es muy limitado. Es posible, por
ejemplo, transmitir informacién sobre la localizacién espacial, pero no informacién deta-
llada o relativamente compleja (Gazzaniga, 2000). Por otro lado, se ha observado que los
sujetos comisurotomizados emplean diversas estrategias, cruces de avisos (cross cueing) o cla-
ves para hacer asequible a un hemisferio la informacién que ha recibido el otro. Para ello
utilizan sistemas, algunos considerablemente sofisticados, basados en gestos corporales, expre-
siones faciales de desacuerdo, sonidos producidos al examinar los estimulos, comentarios,
etc. Por ejemplo, en la modalidad tctil, supongamos que un paciente debe discriminar entre
una esfera y un cubo. Si tras explorar la esfera con la mano izquierda (hemisferio derecho)
dirige su mirada, por ejemplo, a su reloj, puede sorprendernos dando una respuesta verbal
(hemisferio izquierdo) correcta. Las estrategias no son necesariamente deliberadas y pueden
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ser tan sutiles que escapen fécilmente al control del experimentador. Aun detectandolas, no
podemos evaluar exactamente su grado de efectividad.

Finalmente, la principal limitacién de este acercamiento reside en el hecho de que la
desconexién interhemisférica hace desaparecer, o altera significativamente, los procesos de
interaccién hemisférica caracteristicos de un cerebro intacto. Asi, los posibles fenémenos
de inhibicién, facilitacién o complementariedad interhemisférica quedan interrumpi-
dos. En resumen, los sujetos comisurotomizados nos brindan una oportunidad tnica para
estudiar el funcionamiento de cada hemisferio y son una fuente de datos de gran valor
para la comprensién de la asimetria cerebral; al mismo tiempo, su particularidad nos obli-
ga a tener que contemplar sus aportaciones conjuntamente con las obtenidas desde los
otros acercamientos.

2.3.3. Estudios con sujetos neurolégicamente normales

Este acercamiento se inicia al demostrarse que las técnicas de lateralizacién de estimulos,
disefiadas para el examen de los comisurotomizados, podian ser utilizadas en sujetos con
el cerebro intacto. Se observé que, empleando la técnica de campos visuales divididos o
la escucha dicética, se producian diferencias en la velocidad y en la exactitud con la que
los sujetos realizaban las tareas, en funcién del hemisferio al que se proyectaba la infor-
macioén.

La técnica de campos visuales divididos ha sido la m4s utilizada como procedimiento
de lateralizacién. Se trata de una técnica de fécil acceso y que permite el estudio de diversos
procesos cognitivos a través de tareas verbales de indole diversa, tareas espaciales, percepti-
vas, atencionales, etc. En la actualidad, tras varias décadas de uso de este procedimiento, los
requisitos metodoldgicos que deben tenerse en cuenta para garantizar la proyeccién de la
informacién a un dnico hemisferio son ampliamente conocidos. Las principales condicio-
nes ya han sido comentadas en el apartado anterior (véase Bourne, 2006, para una revisién
sobre este tema).

Ahora bien, en estos sujetos las comisuras cerebrales permanecen intactas. Por tanto, la
presentacion lateralizada nos permite decidir qué hemisferio recibird directamente la infor-
macién, pero no podemos asegurar qué ocurrird posteriormente. ;Cémo interpretamos
entonces las diferencias entre las presentaciones a uno y otro hemisferio? Estas diferencias
pueden deberse a la necesidad de transmitir la informacién de un hemisferio a otro cuando
ha sido recibida por el hemisferio que no dispone de los mecanismos necesarios para pro-
cesarla. En ese caso, se producirfan mayores tiempos de reaccién y/o errores en el procesa-
miento de los estimulos que deben ser transferidos, en comparacién con los recibidos direc-
tamente.

Sin embargo, algunos autores proponen que la transmisién transcallosa es lo suficien-
temente rdpida y precisa como para poder explicar la existencia de diferencias entre las pre-
sentaciones lateralizadas. En este caso, los resultados deben interpretarse en términos de las
diferentes capacidades de procesamiento de cada hemisferio, esto es, cada hemisferio pro-

77



Manual de Neuropsicologia

cesa la informacién recibida con un cierto nivel de eficacia y las diferencias, si se producen,
se deben a las distintas capacidades de los hemisferios para el tratamiento de la informacién
o tarea de que se trate. Zaidel sefala que estas dos posibilidades pueden ser consideradas
como los extremos de un continuo tedrico, en el que los dos hemisferios interaccionan, en
mayor o menor medida, para la realizacién de una tarea determinada. Con ciertos plantea-
mientos metodolégicos, podemos intentar diferenciar en cudl de las posibilidades se sittian
los resultados obtenidos. En otros casos, es muy dificil hacer estas inferencias, por lo que
tendremos que interpretar los resultados desde una perspectiva més general, es decir, como
reflejo de las diferencias hemisféricas, sin entrar a precisar si ha sido necesario acudir a la
transmisién callosa o si cada hemisferio ha procesado la informacién recibida con mayor o
menor eficacia.

A partir del desarrollo de las técnicas de imagen funcional, podemos obtener regis-
tros de la actividad cerebral. Por su cardcter no invasivo, la resonancia magnética fun-
cional es el procedimiento idéneo. Esta técnica, ampliamente utilizada para el estudio
de la actividad cerebral asociada a diversos procesos cognitivos, ha permitido obtener
datos directos sobre la participacién asimétrica de los hemisferios derecho e izquierdo en
multiples procesos.

2.4. Lateralizacion del lenguaje

Es innegable que el lenguaje es el proceso o funcién mds estudiado en el campo de la asi-
metrfa cerebral. Las razones de este fenémeno no residen tinicamente en el peso de la
tradicién, hay que buscarlas también en el hecho de que se trata de una de las asimetrias
mis espectaculares y, ademds, en la propia relevancia del tema del lenguaje, tanto en diver-
sos campos de investigacién bésica como a nivel aplicado.

2.4.1. Hemisferio izquierdo vy lenguaje

Una idea ha permanecido a lo largo de los numerosos afios transcurridos desde los inicios
del estudio de las diferencias hemisféricas: la especial vinculacién del hemisferio izquier-
do con el lenguaje. Lo que si ha sufrido variaciones es la forma en que se ha definido esta
vinculacién, desde las posturas mds cualitativas o “absolutas” hasta las mds cuantitativas
o0 “de grado”. La idea central se ha mantenido porque, desde los diferentes acercamientos,
las evidencias que apoyan la relacién entre el hemisferio izquierdo y el lenguaje son abru-
madoras.

En los estudios con sujetos lesionados se ha puesto claramente de manifiesto que la inci-
dencia de trastornos afésicos tras lesiones del hemisferio izquierdo es sustancialmente mayor
que su incidencia tras lesiones derechas, especialmente en sujetos diestros.

El objetivo de los estudios conductuales con sujetos neurolégicamente normales no ha
sido tanto demostrar la dominancia izquierda para el lenguaje como estudiar los diversos
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factores que pueden modular la participacién de cada hemisferio en el lenguaje. En cual-
quier caso, los resultados de estos trabajos demuestran que, aun en presencia de un cuerpo
calloso intacto, se nombran con mayor velocidad y/o precisién las palabras presentadas en
el CVD o en el oido derecho (proyectadas al hemisferio izquierdo). Por otro lado, las téc-
nicas de imagen funcional han confirmado en poblacién normal la dominancia izquierda
para el lenguaje (véase, por ejemplo, Springer ez al., 1999).

Los trabajos con sujetos comisurotomizados son posiblemente los que muestran de for-
ma mds espectacular la especializacién del hemisferio izquierdo para el lenguaje. Si se pre-
senta el dibujo de un objeto en el CVD-HI, el sujeto con cerebro dividido informa correc-
tamente del hecho, nombra el objeto y puede describirlo. Si la presentacion se realiza sobre
el CVI-HD (proyectado al hemisferio derecho), el paciente no puede referirse verbalmente
a ella y suele responder a la pregunta sobre qué ha visto diciendo: “no he visto nada”. El pro-
blema no es una mala percepcién o reconocimiento del dibujo. Si se le pide que, utilizan-
do la mano izquierda (controlada por el hemisferio derecho), elija mediante el tacto entre
varios objetos alternativos, ocultos a su visidn, puede elegir correctamente el que se corres-
ponde con el dibujo.

Usando la modalidad tictil o auditiva para la presentacién lateralizada, los resultados
van en la misma linea. Si se pide al sujeto que nombre un objeto que mantiene y explora,
s6lo podré hacerlo si el objeto estd en su mano derecha. Si estd en su mano izquierda no serd
capaz de nombrarlo, pero podrd emparejarlo con el mismo objeto entre varias alternativas.
De forma similar, en condiciones de audicién dicética, el sujeto comisurotomizado no pue-
de identificar verbalmente el estimulo confinado al hemisferio derecho. En resumen, cuan-
do la informacién se lateraliza al hemisferio izquierdo de los sujetos comisurotomizados,
éstos muestran tener unas capacidades verbales pricticamente equivalentes a las de un suje-
to normal; cuando la informacidn se proyecta al hemisferio derecho, no tiene acceso a los
centros del lenguaje, localizados en el hemisferio izquierdo, mostrdndose los sujetos “afési-
cos” y “agréficos”.

2.4.2. Hemisferio derecho y lenguaje

1. Hallazgos clinicos

A pesar de la aceptacién undnime de que el hemisferio izquierdo es el médximo respon-
sable del lenguaje, varios autores, especialmente a partir de los afios ochenta, han propues-
to la existencia de ciertas capacidades lingiiisticas en el hemisferio derecho.

Los importantes trastornos que se producen en el lenguaje tras Lesiones del HI (LHI)
estdn ausentes cuando la lesién afecta al HD. Sin embargo, un examen del procesamiento
del material lingiiistico en sujetos con lesiones derechas (LHD) ha puesto de manifiesto la
existencia de ciertas alteraciones. El grupo de Gainotti, por ejemplo, ha contrastado el ren-
dimiento de pacientes LHI, pacientes LHD y sujetos control, neurolégicamente normales.
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Ha utilizado tareas diversas: seleccionar entre varios dibujos el correspondiente a la palabra
estimulo, la cual puede presentarse escrita (comprensién lectora) o ser leida por el exami-
nador (comprensién auditiva); decidir si dos silabas sin sentido leidas por el examinador
eran iguales o diferentes; dar el nombre correspondiente a una serie de representaciones pic-
téricas de objetos. En este dltimo caso, los errores se clasificaban segin su naturaleza, asi,
por ejemplo, la respuesta “pera” al dibujo de una “manzana” se consideraba un error semdn-
tico, la respuesta “pelota” era considerada como error visual, y responder “melocotén” se cla-
sificaba como error visuosemdntico.

Los pacientes con LHD rindieron significativamente peor que los sujetos control en
las tareas de discriminacién léxico-semdntica, pero no cometen un mayor nimero de erro-
res fonémicos, ni tienen afectada la ejecucion en la discriminacién de silabas sin sentido.
Tienden, ademds, a cometer un nimero mayor de errores cuando se emplea la modalidad
auditiva para la presentacién de los estimulos. En la tarea de denominacién por confron-
tacién visual, los pacientes con LHD rinden peor que los sujetos control cuando se atien-
de a los errores semdnticos y visuosemdnticos, mientras que no hay diferencias entre ambos
grupos al considerar los errores visuales. Gainotti y sus colaboradores interpretan estos resul-
tados como una confirmacién de que las LHD producen un déficit lingiiistico selectivo a
nivel léxico-semdntico, sin afectar al andlisis fonémico (Gainotti, Caltagirone y Miceli,
1983). Similares conclusiones se obtienen al observar que los LHD cometen errores en la
realizacién de juicios de similitud semdntica, mientras que tienen buen rendimiento en
tareas de rima.

Aunque en algunos casos, los déficits léxico-semdnticos que presentan los pacientes con
LHD pueden estar relacionados con la presencia de una disfuncién frontal, de déficts visuo-
perceptivos, o de un deterioro intelectual general, la revisién de los datos disponibles per-
mite concluir que hay considerables evidencias de la participacién del HD en los procesos
léxico-semdnticos (Joanette e al., 1990).

El HD parece tener también un papel relevante en el establecimiento de las relaciones
entre el lenguaje y el contexto en que es usado. En los pacientes LHD pueden observarse
dificultades para extraer la “moraleja” en una “fabula” o para trabajar con inferencias. Se han
observado también déficits en la comprensién del humor y del lenguaje no literal en gene-
ral (metéfora, ironfa, sarcasmo), y en la comprensién de demandas indirectas en funcién del
contexto. Tienen dificultades para organizar frases en una historia coherente, asi como para
reconocer y beneficiarse de la presencia de frases temdticas explicitas en las narraciones. Sin
embargo, no tienen dificultades para el procesamiento de historias o de conversaciones que
siguen una forma canénica.

2. Aportaciones de los estudios de sujetos comisurotomizados
Los estudios de sujetos con cerebro dividido han aportado también datos sobre la par-

ticipacién del HD en el lenguaje. Cuando se interactiia verbalmente con un comisuroto-
mizado, o cuando se le administran una serie de pruebas para evaluar sus habilidades lin-
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giifsticas, se asume que se estd interactuando con el HI del paciente. Administradas en estas
condiciones de “campo libre”, las pruebas cldsicas para la evaluacién de la afasia no detec-
tan alteraciones. Sin embargo, cuando se realizan exdmenes mds minuciosos se observa la
presencia de ciertos déficits. Se aprecia un empobrecimiento crénico de la descripcion ver-
bal de la experiencia emocional personal, trastornos en la comprensién lectora y déficit en
la interaccién conversacional.

Mediante tareas similares a las utilizadas con los sujetos con lesiones unilaterales, pue-
den ponerse de manifiesto problemas para comprender metaforas, para la comprensién
adecuada de demandas indirectas en un contexto dado o para reconocer la entonacién emo-
cional. En general, se trata de problemas relacionados con el uso del lenguaje en el contex-
to, en linea con los observados en los sujetos con lesiones unilaterales derechas. Sin embar-
go, los sujetos comisurotomizados parecen comprender el humor correctamente y hacen
uso del mismo en la conversacién, utilizan proverbios de forma apropiada y sus gestos y
entonacién son normales. A partir de estas observaciones, Zaidel concluye que algunas fun-
ciones que son deficitarias tras lesiones derechas no parecen verse afectadas por la descone-
xi6n interhemisférica, lo cual podria indicar que se trata de funciones especialmente sensi-
bles a un mal funcionamiento de la interaccién interhemisférica ocasionado por el dafio
cerebral unilateral (1990).

Ya sefialamos anteriormente que los sujetos con cerebro dividido se mostraban “afdsi-
cos” y “agréficos” cuando la informacién quedaba aislada en el HD, sin acceso a los cen-
tros del lenguaje del HI. Sin embargo, algunos de los primeros estudios realizados por el
grupo de Gazzaniga, a comienzos de los afios setenta, ya pusieron de manifiesto la exis-
tencia de ciertas, aunque limitadas, capacidades verbales en el HD. Cuando el nombre de
un objeto se presentaba en el CVI-HD el paciente era incapaz de nombrarlo, pero podia
seleccionar el objeto correspondiente con su mano izquierda. En otros casos, se utilizaron
representaciones pictéricas. Asi, por ejemplo, al proyectar al HD el dibujo de un nifio, el
sujeto, aun cuando decia no haber visto nada, era capaz de seleccionar entre varias tarjetas
la que contenia escrita la palabra “nifio”, o reaccionar cuando el examinador decia la pala-
bra adecuada entre varias alternativas. Sin embargo, si se presentaba una escena, por ejem-
plo un nifio besando a una nifa, los pacientes eran incapaces de elegir entre dos frases cual
se correspondia con la escena: “el nifio besa a la nifia” o “la nifia besa al nifio”. Utilizaron
también frases en voz pasiva, en futuro frente a presente, en singular frente a plural. En
todos los casos, los aciertos del HD no superaron lo esperable por azar. Por el contrario,
tenfa una ejecucién casi perfecta cuando debia decidir si la escena estaba representada por
una frase afirmativa o negativa. En funcién de estos resultados, Gazzaniga concluyé que el
HD es capaz de reconocer nombres de objetos, pero carece de habilidades para reconocer
relaciones sujeto-verbo-complemento, para distinguir entre tiempos verbales o entre for-
mas singulares y plurales; sin embargo, el HD tiene una capacidad notable para discernir
entre afirmacién-negacién.

Posteriormente, Zaidel y sus colaboradores han aportado evidencias de una mayor
capacidad lingiiistica del hemisferio derecho. Sus resultados proceden, principalmente, de
la evaluacién de dos pacientes, L. B. y N. G., que habian sido sometidos a una comisu-
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rotomia completa. Utilizan diferentes tareas que examinan, mayoritariamente, aspectos
relacionados con la comprensién del lenguaje. Asi, por ejemplo, en algunos casos se pide
a los pacientes que sefialen con su mano izquierda cuél de los dibujos presentados al HD
se corresponde con una palabra (pronunciada por el examinador o presentada por escri-
to junto a los dibujos), en otros casos deben elegir los dibujos que representan palabras
que riman, o bien se les presenta una palabra escrita junto a varios dibujos pidiéndole
que elija aquél cuyo nombre rima con la palabra dada, etc. De esta forma se examina, por
ejemplo, la capacidad del HD para comprender una palabra oida o escrita, para evocar
la “imagen sonora” a partir de una representacién pictérica de un objeto o a partir de la
correspondiente secuencia de grafemas. Mediante otras tareas se ha examinado la capaci-
dad del HD para comprender determinadas categorfas gramaticales y estructuras sintdc-
ticas, o para establecer relaciones semdnticas de sinonimia, la pertenencia a una categorfa
dada, etc.

A partir de los resultados de sus diversos estudios Zaidel propone que el HD tiene una
cierta capacidad para comprender el lenguaje. El hemisferio derecho no puede construir la
imagen fonoldgica de una palabra escrita, pero puede extraer su significado sin realizar una
codificacién grafema-fonema, posiblemente a través de reglas visuales ortograficas o ideo-
grificamente. De manera similar, la comprensién auditiva parece ser de tipo acustico y
no fonético. Para Zaidel el hemisferio derecho tiene un rico sistema léxico-semdntico, jun-
to a unos sistemas sintdcticos y fonolégicos reducidos, sin ningin tipo de mecanismo foné-
tico (1990).

Frente a estas conclusiones, Gazzaniga y sus colaboradores mantienen un planteamiento
diferente que ha dado lugar a diversas polémicas. Las capacidades demostradas en la mayo-
ria de los sujetos comisurotomizados son, segtin su valoracién, muy rudimentarias. Los
casos mds espectaculares, los pacientes conocidos como P. S. y V. P, han experimentado
una considerable evolucién desde la intervencién quirtrgica hasta alcanzar niveles de habla
expresiva y escritura en el HD. El alto nivel lingiiistico alcanzado por el hemisferio dere-
cho en estos u otros pacientes podria deberse, por un lado, al desarrollo de una especial
habilidad para establecer comunicacién entre los dos hemisferios, mediante vias alternati-
vas para la interaccién interhemisférica. Por otro, a la existencia de alguna patologia tem-
prana en el HI que habria propiciado el desarrollo de unas habilidades lingiiisticas en el
HD. Serfan estas habilidades “anormales” las puestas de manifiesto tras la comisurotomia.
Por tanto, las capacidades mostradas por el HD de estos pacientes no pueden generalizar-
se a la poblacién normal.

Sin embargo, los pacientes L. B. y N. G. estudiados por el grupo de Zaidel, son los que
presentan un menor dafo extracalloso y, en ningin caso, lesién sustancial del HI. La revi-
sién realizada por el propio grupo de Gazzaniga de las historias clinicas de estos pacientes
no ha detectado ningtin factor critico que pueda ser responsable de la presencia de una reor-
ganizacién del lenguaje en el HD. Por tanto, las capacidades lingiiisticas demostradas por
el HD de estos y similares sujetos comisurotomizados deben ser tomadas en consideracién,
aunque mantengamos las debidas precauciones a la hora de realizar generalizaciones desde
una poblacién con tales caracteristicas.
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3. Aportaciones de los estudios con sujetos neuroldgicamente normales

Los estudios de campo dividido en sujetos sin lesién cerebral han puesto a prueba las
capacidades verbales del HD manipulando la naturaleza de las palabras que se proyectan en
cada hemisferio: concretas frente a abstractas, familiares frente a no familiares, nombres fren-
te a verbos o adjetivos, etc. Dado que el HI controla la produccién oral, estos estudios uti-
lizan diferentes tipos de tareas y paradigmas experimentales que no impliquen respuesta oral.
De otra forma, el control del HI sobre la respuesta verbal oscurecerfa la posible capacidad
del HD en los procesos previos.

Utilizando palabras con diferentes grados de abstraccién-concrecién (“idea” frente a
“casa”), se observa que la superioridad habitual del CVD disminuye o desaparece cuando se
presentan palabras concretas o de alta imagen. El efecto de la concrecién estd modulado por
otras variables, como la frecuencia léxica o familiaridad. Asi, la disminucién de las diferen-
cias entre las presentaciones a un hemisferio y otro se produce cuando las palabras concre-
tas son de uso frecuente. Aunque el HD puede contribuir al procesamiento de las palabras
contenido, no parece tener acceso a las palabras funcién. La clase gramatical parece ser otro
factor relevante, pues la participacién del HD parece ser mds amplia en el procesamiento
de los sustantivos que en verbos o adjetivos.

Mediante tareas de categorizacién (decidir si dos elementos pertenecen a la misma cate-
gorfa, o si un elemento pertenece a una determinada categorfa seméntica), se ha observado
que la superioridad de las presentaciones en el CVD desaparecen cuando se utilizan repre-
sentaciones pictdricas, sefialando que el HD podria establecer relaciones categoriales cuan-
do el procesamiento semdntico se inicia a partir de los referentes pictéricos de los concep-
tos. De forma similar, los estudios sobre priming seméntico han puesto de manifiesto que
en el HD se puede producir una activacién semdntica automdtica (Barroso y Nieto, 1996).

Tomados en conjunto, estos datos y los obtenidos en los estudios clinicos y de cerebro
dividido apoyan la idea de que el procesamiento del lenguaje no es tarea exclusiva del HI.
Las evidencias con las que contamos nos indican que la integridad del HD es necesaria para
que haya un procesamiento léxico-semdntico adecuado y para una correcta relacién len-
guaje-contexto. Ahora bien, definir la contribucién del HD es atn una tarea por realizar y,
posiblemente, sélo pueda llevarse a cabo conjuntando los datos aportados por cada uno de
los acercamientos revisados. Unicamente desde esta visién conjunta podremos aprovechar
las ventajas y superar las limitaciones inherentes a cada acercamiento.

2.5. Lateralizacion de procesos no lingiiisticos

2.5.1. Lateralizacion del procesamiento espacial y musical

Los estudios clinicos han aportado evidencias de un papel especial desempefniado por el

hemisferio derecho en la percepcién de caras, figuras complejas, vy objetos presentados en
g Jas, y obj

perspectivas inusuales y en tareas que implican la capacidad para apreciar y manipular las
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relaciones espaciales. Hay una preponderancia de las lesiones del derecho en la aparicién
de trastornos constructivos, de alteraciones en la orientacién en el espacio, en la realizacién
de rotaciones espaciales o de juicios de orientacién de lineas, asi como en la aparicién de
dificultades en el aprendizaje y memoria espacial. Las lesiones izquierdas pueden producir
trastornos en este tipo de tareas, pero cualitativamente distintos. Asi, por ejemplo, los suje-
tos con lesiones unilaterales izquierdas tienden a simplificar los dibujos, eliminando deta-
lles, mientras que los lesionados derechos tienden a perder la configuracién general y el
patrén de relaciones espaciales.

Los estudios con sujetos comisurotomizados han aportado datos en la misma linea. Asi,
por ejemplo, la ejecucién de la mano izquierda es superior a la de la mano derecha en la
copia del dibujo de un cubo presentado en visién libre o en la construccién de un disefio
con bloques (véase cuadro 2.1).

Cuadro 2.1. Ejecucién de un sujeto splitbrain en la tarea
de diseiio de bloques en funcion de la mano utilizada

Tiempo en segundos

Disefio Mano izquierda Mano derecha
1 11 18
2 ! 742
3 13 36
4 12 69
5 15 952
6 25 743

' Disefio no finalizado en el tiempo limite.
2 El paciente desistio sin llegar a consumir el tiempo limite.
3 Disefio correcto pero mal orientado.

Nota: Obsérvese la mejor ejecucién de la mano izquierda, controlada por
el hemisferio derecho.

Fuente: adaptado de Gazzaniga y LeDoux. The Integrated Mind, 1978.

En los estudios con sujetos neuroldgicamente normales, la habilidad espacial del hemis-
ferio derecho se ha puesto de manifiesto en la deteccién o enumeracién de puntos, percep-
cién de la direccién de la curvatura, orientacién de lineas, identificacién de formas com-
plejas, etc. Sin embargo, la aparicién de una superioridad del HI o la ausencia de diferencias
no es un dato aislado. Estos resultados se han relacionado con la mayor o menor compleji-
dad del estimulo, la posibilidad de etiquetarlo verbalmente y el uso de estrategias analiticas
por parte del hemisferio izquierdo, etc. (D. W. Zaidel, 1990).

Con respecto al procesamiento musical, la especializacién del hemisferio derecho suele
aparecer cuando se utilizan melodias o estimulos que favorecen una percepcién holistica,
mientras que esta superioridad es menos probable que se manifieste con elementos musi-
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cales mds simples. Un factor que parece ser determinante en esta especializacién es el entre-
namiento musical de los sujetos. En esta linea, los sujetos sin entrenamiento musical suelen
mostrar una mayor lateralizacién derecha, mientras que los musicos presentan una mayor
tendencia a la superioridad del hemisferio izquierdo o a la ausencia de asimetrias. Las razo-
nes para este efecto habria que buscarlas en las diferentes estrategias de procesamiento que
adopta un experto y un no experto ante los estimulos musicales. Se ha propuesto, por ejem-
plo, que la musica es tratada mds analiticamente por los sujetos con entrenamiento musi-
cal, o que estos sujetos pueden aplicar un etiquetado verbal al material musical. Hay que
senalar que el efecto del entrenamiento musical podria contemplarse como un continuo y
no como una dicotomfa musicos-no mdsicos, y que otro factor que debe tenerse en cuenta
es la aptitud musical.

2.5.2. Asimetria cerebral y atencion

La atencidn es un proceso, o conjunto de procesos, de una complejidad considerable. Se ha
intentado caracterizar mediante diversas dicotomfas: ténica-fasica, difusa-selectiva, contro-
lada-automdtica, etc. Dos trastornos neuropsicolégicos son ejemplos de la alteracion de los
dos componentes principales del sistema atencional: el estado confusional agudo, en el que
el déficit principal es una alteracién de la matriz o tono atencional, y la negligencia o neglect
unilateral, donde el principal peso corresponde a la alteracién en la atencién dirigida.

El estado confusional agudo consiste en una constelacién de sintomas en la que el ras-
go mds destacado es un déficit en el tono atencional general, con alteraciones de la vigilan-
cia y distractibilidad elevada. Puede deberse a alteraciones cerebrales multifocales-metabé-
licas-téxicas o a lesiones corticales focales. En este tiltimo caso, las lesiones corticales asociadas
al estado confusional son unilaterales derechas, que afectan al c6rtex parietal posterior y pre-
frontal. Lesiones similares izquierdas no producen estado confusional. Segtin Mesulam, esto
sugiere que hay una especializacién hemisférica derecha en la regulacién del tono atencio-
nal general.

El segundo trastorno de interés es el sindrome de heminegligencia o negligencia hemies-
pacial. En el prélogo de una publicacién sobre la Neuropsicologia de la Atencién, Kenneth
H. Heilman describe a un paciente que llamé poderosamente su atencién cuando era atin
un estudiante. El paciente, que habia sufrido un accidente cerebrovascular derecho, igno-
raba el lado izquierdo de su cuerpo y del medio que le rodeaba. A pesar de tener hambre,
ignoraba la comida que estaba en la zona izquierda de su bandeja y no reconocia que su bra-
zo izquierdo le pertenecia. La alteracién no se debia a un defecto sensorial primario. El caso
descrito presenta un sindrome de negligencia unilateral. La heminegligencia puede tener
diferentes origenes, pero en un nimero importante de pacientes la causa fundamental es un
trastorno atencional. De hecho, se trata de una de las formas mds espectaculares de altera-
cién de la atencién.

Las revisiones realizadas sobre las lesiones asociadas a la heminegligencia en humanos
concluyen que es un trastorno mds frecuente y grave tras lesiones unilaterales derechas. El
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l6bulo parietal inferior derecho parece ser el drea crucial. Por otro lado, las lesiones fron-
tales derechas se relacionan especialmente con el componente motor de la negligencia
(hemiakinesia: incapacidad o dificultad para iniciar una accién en, o hacia, el espacio con-
tralateral).

Para Heilman y sus colaboradores, las diferencias en los efectos de las lesiones derechas
e izquierdas sugieren que los mecanismos atencionales subyacentes estdn asimétricamente
distribuidos. Proponen que cada hemisferio tiene unos sistemas atencionales que dirigen la
atencién en y hacia el espacio contralateral. Sin embargo, el hemisferio derecho puede no
s6lo dirigir la atencién contralateralmente, sino que también puede dirigirla en y hacia el
espacio ipsilateral. Esto explicarfa que la inatencién contralateral se asocie mds frecuente-
mente a lesiones derechas y por qué la inatencién ipsilateral también es mds frecuente tras
lesiones hemisféricas derechas. Tras una lesion izquierda no aparecerd un trastorno impor-
tante en el hemiespacio contralateral (derecho), porque el hemisferio derecho sano puede
controlar la atencién ipsilateralmente, es decir, en el hemiespacio derecho. Por el contrario,
tras la lesién del hemisferio derecho es probable que aparezca una negligencia contralateral
severa, pues el hemisferio izquierdo, aunque permanece intacto, carece de mecanismos aten-
cionales ipsilaterales. Ademds, dado que el hemisferio derecho tiene un papel importante en
la atencién ipsilateral, su lesién es mds probable que produzca inatencién ipsilateral que la
lesién del izquierdo (Heilman, 1995).

Como se desprende de lo descrito, la asimetria cerebral para la atencién tiene unas carac-
teristicas diferentes a la asimetria cerebral para el lenguaje. Cuando hablamos de lateraliza-
cién del lenguaje, estamos refiriéndonos a que los sistemas neurales responsables que median
en el lenguaje se localizan de forma claramente predominante en el hemisferio izquierdo,
aunque ciertos subprocesos o componentes pueden estar lateralizados al HD o no estar late-
ralizados. Sin embargo, en el caso de la atencién la postura general no es proponer una late-
ralizacién de los circuitos reguladores de la atencién a un hemisferio. En este caso, se habla
de una funcién que estaria bilateralizada, lo que significa que cada hemisferio contarfa con
sus propios circuitos atencionales. A través de estos circuitos, cada hemisferio controlarfa la
atencién a un hemiespacio diferente. La asimetria estarfa en que el hemisferio derecho tie-
ne un papel dominante, en el sentido de que puede ejercer ese control bilateralmente.

2.5.3. Asimetria cerebral y emociones

Por lo que se refiere al campo de las emociones, las lesiones en el hemisferio izquierdo se
asociaron desde los primeros estudios con reacciones “catastréficas” y las del hemisferio dere-
cho con reacciones de indiferencia, anosognosia e incluso euforia. Dada esta relacién, se
sugirié que el hemisferio izquierdo media las emociones positivas, mientras que el derecho
las emociones negativas. Sin embargo, las reacciones catastréficas ante las lesiones del hemis-
ferio izquierdo pueden considerarse como una reaccién “dréstica, pero psicolégicamente
apropiada” frente a una lesién que causa importantes déficits al sujeto, de forma muy espe-
cial, alteraciones de diversa magnitud en el lenguaje. En cualquier caso, los diferentes resul-
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tados sefialan que el HI estaria asociado a la expresién y experiencia de emociones positivas
y respuestas de aproximacién, mientras que el HD controlarfa la expresién y experiencia de
emociones negativas y conductas de alejamiento.

Los mecanismos por los que esta asimetria se plasma en la regulacién del estado emo-
cional de una persona no estdn claros. La propuesta mds generalizada asume que, en con-
diciones normales, se produce un equilibrio entre la actividad de ambos hemisferios, posi-
blemente a través de inhibiciones reciprocas. En el caso de una lesién unilateral, el hemisferio
dafado no puede ejercer correctamente su efecto inhibitorio, por lo que el hemisferio sano
resulta desinhibido. Recientemente, se ha propuesto que los aspectos motivacionales (apro-
ximacién-alejamiento) pueden ser més relevantes que la valencia de la emocién (positiva-
negativa) (Harmon-Jones, 2003).

Otra fuente de evidencias sobre asimetria cerebral en el campo de las emociones procede
del estudio del reconocimiento, y en menor medida la expresién, de informacién emocio-
nal. Desde los diferentes acercamientos, hay evidencias que sugieren una superioridad del
hemisferio derecho en el reconocimiento de expresiones faciales de emociones, de sonidos
emocionales, del tono emocional de la voz, etc. Los resultados, sin embargo, no son con-
sistentes.

Algunos autores proponen que las diferencias entre los hemisferios en la regulacién de
las emociones no son cualitativas, sino cuantitativas. Esto es, no hay una especializacién
de cada hemisferio para aspectos emocionales opuestos, sino que ambos hemisferios estdn
implicados en la regulacién de las emociones, siendo dominante el hemisferio derecho. En
este sentido, la reaccidn tras la lesién del hemisferio izquierdo antes comentada es una reac-
cién dréstica pero apropiada, debido a la integridad del hemisferio dominante; la reaccién
tras la lesion del hemisferio derecho, por el contrario, es inadecuada y estarfa producida por
la desorganizacién del hemisferio dominante. Para otros autores, la diferencia no estd en la
mayor participacién del hemisferio derecho en la experiencia y regulacién de las emociones,
sino en su especializacién para la comunicacién emocional. Las lesiones derechas se acom-
pafarfan de una incapacidad para la comunicacién emocional, lo que producirfa la impre-
sién de indiferencia o reaccién inapropiada que suele citarse como caracteristica de estas
lesiones.

2.6. Preferencia manual y asimetria cerebral

La dominancia manual, con su importante sesgo poblacional derecho, es la manifestacién
mds evidente de la asimetrfa cerebral en humanos. La preferencia lateral se manifiesta tam-
bién en otras conductas no manuales como la dominancia ocular, la preferencia por una de
las piernas y la auditiva. Las correlaciones entre los diferentes indicadores de dominancia
lateral no son muy elevadas, las més altas se obtienen entre la preferencia para el uso de una
pierna y la manual, siendo la combinacién preferencia ocular-preferencia auditiva la que
presenta peores indices de correlacién. Entre las diferentes dominancias laterales, la manual
es la que mds atencidn ha recibido.

87



Manual de Neuropsicologia

Tradicionalmente, se han utilizado cuatro métodos para medir la dominancia manual:
autoinformes, esto es, pedirle al sujeto que declare su preferencia manual; cuestionarios, en
los que se le dice al sujeto que exprese su preferencia manual para la realizacién de determi-
nadas tareas; medidas de ejecucién en tareas unimamuales; y, en menor medida, una combi-
nacién de cuestionario y ejecucién. La introduccién de medidas de ejecucién permite dife-
renciar entre el uso preferido de una mano y las diferencias entre ambas manos en ejecucién
o rendimiento (por ejemplo, diferencias en la velocidad de cada mano para introducir una
serie de pequefios pivotes en los orificios de un panel). Entre estos procedimientos, los cues-
tionarios son los mds utilizados para realizar estimaciones de la distribucién poblacional de la
preferencia manual, obteniéndose diferentes tipos de distribuciones. Aunque se considera
comunmente que aproximadamente el 90% de la poblacién es diestra, las investigaciones
empiricas al respecto informan de porcentajes que varfan entre el 62,8 y el 93,4%.

Las diferencias entre las distintas distribuciones encontradas son producto de varias cues-
tiones tedricas y metodolégicas. Por un lado, la preferencia manual no es un fenémeno uni-
dimensional, en el sentido de que las personas no manifiestan la misma preferencia para la
totalidad de tareas unimanuales que se les presentan. Por otro, la preferencia manual es una
variable continua, en la que los sujetos se distribuyen desde los diestros extremos hasta los
zurdos extremos.

Las consideraciones sefialadas se reflejan en aspectos de tipo prictico o metodolégico
que pueden explicar la variabilidad de distribuciones encontradas: los tipos de tareas utili-
zadas para valorar la preferencia manual, los procedimientos para la cuantificacién de la mis-
ma, la consideracién de grupos de preferencia mixta, los puntos de corte utilizados para el
establecimiento de los diferentes grupos, etc.

En el cuadro 2.2 se muestran los porcentajes obtenidos en un estudio que compara dife-
rentes procedimientos de clasificacién. Se utilizé un cuestionario en el que se interroga por
la mano usada para diferentes conductas como, por ejemplo, escribir, lanzar, usar un cuchi-
llo para cortar pan, usar tijeras, dibujar, etc. En el caso A, los sujetos respondian utilizando
una escala de 5 puntos (1: siempre mano izquierda; 2: mayoritariamente mano izquierda;
3: cualquier mano; 4: mayoritariamente mano derecha; 5: siempre mano derecha). Se con-
sideraron diestros s6lo aquellos sujetos que respondian “siempre mano derecha” en todos
los {tems. En el caso B, se consideraron diestros los sujetos que respondian “siempre dere-
cha” en un 90% de los ftems. En el caso C, aunque el cuestionario era el mismo, las opcio-
nes de respuesta fueron “derecha” o “izquierda”. Un sujeto se considera diestro si en el 100%
de los items responde “derecha”. Como puede observarse, los porcentajes de diestros y no
diestros varfan considerablemente segtin el tipo de procedimiento usado aun cuando se tra-
ta de la misma muestra y el mismo tipo de {tems.

A pesar de los problemas sefalados, el sesgo poblacional derecho en la preferencia manual
estd ampliamente constatado. Ademds, esta preferencia se relaciona con la lateralizacién cere-
bral de las funciones cognitivas, especialmente, con la asimetria cerebral para las funciones
verbales. En el primer apartado se presentaron resultados de estudios que muestran que las
asimetrias anatomicas en 4reas cerebrales vinculadas con el lenguaje varfan en la poblacién
de diestros y zurdos.
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Cuadro 2.2. Porcentajes de prevalencia de la preferencia manual diestra
y no diestra segiin diferentes sistemas de clasificacién (a partir de Peters, 1995)

Criterios Diestros No diestros
A. Diestros si 100% de elecciones 13% 86%
“siempre derecha” (escala de 5 ptos.)
B. Diestros si 90% de elecciones 52,1% 47,9%
“siempre derecha” (escala de 5 ptos.)
C. Diestros si 100% elecciones 64,5 % 35,5%

“derecha” (opciones: derecha/izquierda)

Evidencias mds directas de esta relacién proceden de diferentes fuentes. En primer lugar,
los resultados de la prueba del amital sédico intracarotideo. Esta prueba es también cono-
cida como prueba de Wada, en reconocimiento a J. Wada, quien la utilizé por primera vez
en humanos. Se utiliza en la preparacién de una posible intervencién quirdrgica de la epi-
lepsia para definir la lateralizacién del lenguaje del paciente candidato a cirugfa. Se inyecta
amobarbital sédico en una de las arterias cardtidas (derecha o izquierda) a través de un caté-
ter insertado en la arteria femoral. El hemisferio correspondiente queda anestesiado duran-
te un breve periodo de tiempo. Si es el hemisferio dominante para el lenguaje, el paciente
quedard “afdsico” durante unos minutos. Utilizando este procedimiento, el 95-98% de los
pacientes diestros experimentan una grave alteracién del lenguaje, mientras que este por-
centaje se reduce al 70% en el caso de los zurdos. Aproximadamente la mitad de los casos
restantes presentan una dominancia derecha y la otra mitad muestran evidencias de bilate-
ralizacién del lenguaje.

La técnica de Wada es muy invasiva y estd siendo sustituida por otros procedimien-
tos como la RM funcional o la Sonografia Doppler Transcraneal funcional (DTCf), con
resultados similares Asi, por ejemplo Deppe, Knecht y sus colaboradores han estudiado
las variaciones en la velocidad del flujo de las arterias cerebrales medias mientras los suje-
tos realizan una tarea de generacién de palabras. Mediante la DTCf obtuvieron un indi-
ce de lateralizacién del lenguaje que compararon con la preferencia manual. Los resulta-
dos obtenidos demostraron que la dominancia para el lenguaje y la magnitud de la
dominancia manual estaban relacionadas: a medida que los sujetos eran mds fuertemen-
te diestros, disminuia la incidencia relativa de lateralizacién derecha del lenguaje. En el
otro extremo, la mayor incidencia de lateralizacién derecha para el lenguaje se producia
en los sujetos con mayor grado de zurdera. En los diestros extremos la incidencia de una
lateralizacién derecha del lenguaje era de un 4%, mientras que en los zurdos extremos era
de un 27% (Deppe ez al., 2004).

Otra fuente de datos sobre la relacién preferencia manual-lateralizacién del lenguaje vie-
ne proporcionada por los estudios de la incidencia de afasia tras lesiones unilaterales. Los
resultados son similares a los obtenidos con la prueba de Wada. Es posible también realizar
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estimaciones sobre la dominancia para el lenguaje en diestros y zurdos en poblacién neuro-
l6gicamente normal, utilizando los procedimientos de lateralizacién de estimulos descritos
(campos visuales divididos y escucha dicética, mayoritariamente). En este caso, los porcen-
tajes son menos extremos: un 70-80% de sujetos diestros muestran evidencias de una late-
ralizacién izquierda, frente a un 60% de los sujetos zurdos. Independientemente de las dife-
rencias en los porcentajes, todas las lineas de investigacién coinciden en sefalar que la mayoria
de los zurdos presentan una dominancia izquierda para el lenguaje, pero esta mayoria es con-
siderablemente menor que la observada en la poblacién diestra.

Las diferencias entre diestros y zurdos en la relacién preferencia manual-lateralizacién
del lenguaje es, por tanto, un hecho aceptado. Sin embargo, son varias las cuestiones que
estdn adn por resolver en este tema. Asi, por ejemplo, se ha observado que tanto los diestros
como los zurdos extremos obtienen las méximas diferencias entre presentaciones a uno y
otro oido en tareas de escucha dicética, mientras que los sujetos con una preferencia menos
fuerte las obtienen menores o ninguna diferencia. Estos resultados plantean si la fuerza o
grado de la preferencia manual no podria ser un factor mds relevante que la direccién de tal
preferencia.

Por otro lado, se ha sugerido la posibilidad de que la existencia o no de antecedentes
familiares zurdos tenga un poder predictivo sobre la presencia de una especializacion cere-
bral “anémala”. El principal debate gira alrededor de los origenes o determinantes de la pre-
ferencia manual y de su vinculacién con la lateralizacién de funciones. Se han presentado
diferentes modelos explicativos, algunos centrados en factores genéticos, otros en las influen-
cias hormonales, en las asimetrias citoplasmdticas o en la patologia pre o peri-natal. Nin-
guno de los modelos actuales puede considerarse como definitivo. Posiblemente, sélo una
propuesta que recoja la funcién de varios mecanismos, evitando las explicaciones basadas
en un dnico factor, pueda dar cuenta de los hallazgos en este campo.

2.7. Diferencias por sexos en la asimetria cerebral

Otro factor que se ha relacionado con la asimetria cerebral es el sexo. En especies no huma-
nas, estd demostrada una clara influencia hormonal en la presencia de diferencias conduc-
tuales y en el funcionamiento cerebral de ambos sexos. No es extrafio, por tanto, el interés
en estudiar si hombres y mujeres difieren en una caracteristica tan bdsica de su organizacién
cerebral como es la asimetria hemisférica. Entre las diferentes propuestas sobre divergencias
en lateralizacién funcional relacionadas con el sexo destacan las formuladas por dos auto-
ras: Jeannette McGlone y Doreen Kimura. Estas propuestas reflejan, ademds, dos perspec-
tivas diferentes en la interpretacién de los resultados sobre diferencias sexuales.

A comienzos de los anos ochenta, McGlone presenté una extensa revision de la biblio-
grafia al respecto (McGlone, 1980). Las evidencias clinicas recogidas por esta autora sefia-
laban que las lesiones izquierdas producian mayores efectos sobre el lenguaje en el caso de
los hombres. Ademds, las mujeres se recuperaban mds ripidamente y de forma mds com-
pleta. Por otro lado, algunos datos indicaban que en las mujeres habia una mayor probabi-
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lidad de que lesiones derechas produjeran alteraciones verbales. A partir de esta revisién, y
de sus propios estudios, McGlone concluye que las mujeres presentan un patrén de asime-
tria cerebral diferente al de los hombres, en el sentido de una menor lateralizacién funcio-
nal. Los estudios con sujetos neurolégicamente normales también daban apoyo a su pro-
puesta: las diferencias entre campos visuales o en la audicién dicética suelen ser menos
pronunciadas en mujeres, o incluso invertir su direccién. Hay que sehalar que, en este caso,
las diferencias sexuales descritas no siempre han sido confirmadas; generalmente, se trata de
pequefias diferencias y aparecen, especialmente, en tareas verbales a nivel receptivo.

D. Kimura presenta una propuesta diferente. En sus estudios confirmé las conclusio-
nes de McGlone, en el sentido de que la afasia es proporcionalmente mds frecuente en
hombres. Pero observd, ademds, que las alteraciones del lenguaje en las mujeres eran mas
frecuentes tras lesiones anteriores que tras lesiones posteriores. En los hombres no apa-
recfan estas diferencias o, en todo caso, se observaba un ligero predominio de las zonas
posteriores. Por otro lado, la incidencia de afasia tras lesiones derechas era muy baja, sin
diferencias entre sexos. A partir de estos datos, Kimura concluye que las diferencias en la
incidencia de afasia tras lesiones izquierdas no implica que las mujeres sean menos asi-
métricas. Propone que en las mujeres el lenguaje y las praxias manuales estdn mds focal-
mente representadas, siendo especialmente importantes las regiones anteriores izquierdas.
En hombres, la representacién del lenguaje es mds difusa, con un ligero predominio de
las zonas posteriores. Dado que la patologia vascular tiende a afectar a las zonas posterio-
res mds que a las anteriores, se observard una menor incidencia de la afasia en las muje-
res. Por tanto, las diferencias sexuales no estarian en la tendencia a la bilateralizacién de
las mujeres, sino en la existencia de una organizacién intrahemisférica diferente entre hom-
bres y mujeres (Kimura, 1987).

Uno de los principales problemas que nos encontramos para definir las posibles dife-
rencias entre los sexos en asimetrfa cerebral es la probable y compleja interaccién entre sexo,
preferencia lateral, estrategias y habilidades cognitivas. Los datos de una menor lateraliza-
cién en las mujeres son similares a los obtenidos para los zurdos. En este sentido, parece que
zurdos y mujeres comparten una tendencia a la bilateralizacién. Sin embargo, la zurdera es
menos frecuente entre las mujeres y, en los cuestionarios de preferencia manual, las muje-
res diestras suelen puntuar de forma mds extrema (hay mds diestras extremas que diestros
extremos). Aunque esto ha sido relacionado con una tendencia a la conformidad social en
las mujeres, o simplemente con una tendencia a elegir las puntuaciones extremas, parece
evidente que la relacién sexo-preferencia lateral-asimetria cerebral no es sencilla.

Por otro lado, se atribuyen a las mujeres unas mejores habilidades verbales y a los hom-
bres un mejor rendimiento en tareas visuoespaciales. A pesar de que las diferencias en habi-
lidades cognitivas han sido objeto de numerosas controversias, podriamos plantearnos si la
mayor habilidad verbal de las mujeres se relaciona con su tendencia a una menor lateraliza-
cién verbal. Si fuera asi, cabria esperar que los zurdos, que comparten con las mujeres esta
tendencia, presentaran también una mayor habilidad verbal. Esta expectativa, sin embargo,
no cuenta con ningtin apoyo. Por el contrario, la zurdera se ha relacionado con retraso en
el habla, dificultades de aprendizaje, mayor incidencia de trastornos disléxicos, etc. Al mis-
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mo tiempo, se ha propuesto que existe una incidencia desproporcionada de zurdos entre
profesionales o estudiantes de arquitectura y matemdticas. Aunque la interpretacion de esta
incidencia es muy discutida, hay que sefialar que son los hombres los que tienden a rendir
mejor en tareas espaciales y en la resolucién de problemas matemdticos.

En general, las diferencias entre los sexos en habilidades cognitivas son pequenas y s6lo
suelen ponerse de manifiesto cuando se estudian grandes muestras. Si comparamos muje-
res y hombres con habilidades cognitivas equivalentes, ;se mantendrian las diferencias des-
critas en lateralizacién funcional? Si igualamos a unos y otros en direccién y grado de su
lateralizacién funcional, ;se mantendrian las diferencias cognitivas? Finalmente, ;son los zur-
dos y las mujeres menos lateralizados o hay mds zurdos y mujeres que presentan una late-
ralizacién inversa, plasmédndose este hecho individual en una tendencia a la bilateralizacién
como grupo? Posiblemente, la solucién para gran parte de la confusién y contradiccién que
encontramos en los datos experimentales dependa de nuestra capacidad para resolver estas
complejas interacciones.

2.8. Evolucion del concepto de especializacion hemisférica

Como ya hemos sefialado, los estudios iniciales sobre la asimetria cerebral se centraron en
los problemas del lenguaje y las funciones del HI. Los primeros informes sobre los déficits
producidos por lesiones en el HD significaron el reconocimiento de unas funciones especi-
ficas para el HD, englobadas en la expresién “funciones no verbales”. Es a partir de este
momento cuando comienza a configurarse la dicotomia verbal-no verbal, que ha sido el
marco de referencia en una amplia etapa del estudio de la asimetria cerebral: el HI consi-
derado como el hemisferio del habla y la actividad verbal en general, el HD vinculado a las
habilidades no lingiiisticas y al procesamiento de material no verbal. Esta formulacién se
vio reflejada en investigaciones que buscaban detectar las capacidades especificas de cada
hemisferio manipulando la naturaleza del material (verbal-no verbal).

La aparicién de hallazgos contradictorios, que no prestaban apoyo ni podian ser expli-
cados por la dicotomia verbal-no verbal, planteé la necesidad de incluir factores dindmi-
cos en cualquier intento de explicacién de la naturaleza de las asimetrias hemisféricas. Asi,
por ejemplo, serfa necesario atender a posibles efectos atencionales, estrategias de procesa-
miento adoptadas por los sujetos, prictica y entrenamiento previo, caracteristicas del mate-
rial, etc.

En la década de los setenta, M. Kinsbourne realiza un primer intento de dar explica-
cién a los resultados contradictorios e inesperados que estaban produciéndose. Sus investi-
gaciones le llevan a desarrollar un modelo de asimetria cerebral atendiendo a factores de tipo
atencional-activacion y a su relacién con las diferencias hemisféricas. Propone que la reali-
zacién de una actividad verbal producird la activacién neural del hemisferio izquierdo en
general y no s6lo de las estructuras relacionadas con el lenguaje de este hemisferio. Como
resultado de esto, una actividad verbal, o la simple expectativa de material verbal, produce
una activacién del HI y un sesgo atencional hacia el lado derecho, haciéndolo més recepti-
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vo a cualquier estimulacién presentada en el hemiespacio derecho. De forma andloga, el
material no verbal activa el HD, produce un sesgo atencional hacia el espacio contralateral
y aumenta la receptividad hacia los estimulos presentados en él. A partir de estas conside-
raciones, las diferencias obtenidas entre la lateralizacién de estimulos a un hemisferio u otro
dependerdn del equilibrio de la activacién hemisférica en ese momento. Este modelo, por
tanto, se ajusta a la dicotomia verbal-no verbal en cuanto que propone que el HI resulta
activado por procesos verbales y el HD por procesos no verbales o visuoespaciales. Ahora
bien, las asimetrias observables no se deberan exclusivamente a determinantes estructurales,
acceso directo o no al hemisferio especialista, sino al sesgo atencional producido por la acti-
vacién del hemisferio correspondiente.

Otros autores han relacionado la asimetria funcional entre los hemisferios con diferen-
tes modos o estilos de procesamiento, dando lugar a la formulacién de nuevas dicotomias.
Entre las mds relevantes habria que destacar las que hacen referencia a los modos de proce-
samiento serial-paralelo y analitico-holistico. La primera dicotomia fue propuesta por Cohen
(1973), asignando el procesamiento secuencial o serial al hemisferio izquierdo y el paralelo
al hemisferio derecho. La segunda dicotomia engloba en parte a la anterior. Aunque fue formu-
lada por primera vez por Levy-Agresti y Sperry en 1968, tiene su méximo exponente en el
modelo desarrollado por Bradshaw y Nettleton (1983). La relacién HD-procesamiento ges-
téltico y Hl-analitico puede encontrarse en diversos estudios, especialmente en trabajos con
comisurotomizados y con sujetos neurolégicamente normales. Asi, por ejemplo, se ha sefia-
lado que el HD se mostraba superior en la percepcién de relaciones entre las partes y el todo
o en la configuracién y en la formacién de gestalt a partir de informacién incompleta, sien-
do el responsable de formar el mapa cognitivo y espacial de nuestro entorno. El HI, por el
contrario, era superior a la hora de descubrir o aislar un rasgo a partir de un marco o fon-
do. (El impacto de esta formulacién fue considerable y son muchos los estudios que acu-
dieron a la distincién analitico-holistica para interpretar sus resultados.)

Tenemos, por tanto, que los planteamientos iniciales, en los que la asimetria hemisfé-
rica se concebia en términos de una dicotomia verbal-no verbal, dieron paso, por un lado,
a la introduccién de factores dindmicos que pueden determinar la expresién de tal asime-
tria (atencionales, distribucién de recursos, niveles de procesamiento) y, por otro, a la
formulacién de otras dicotomias (serial-paralelo, analitico-holistico). Estas dicotomias pre-
tendian superar los resultados no concordantes con la cldsica distincién verbal-no verbal.
Sin embargo, tampoco han demostrado ser capaces de dar una respuesta satisfactoria a la
naturaleza de la asimetria cerebral.

Bradshaw y Nettleton introdujeron en 1983 la idea de un continuo de funciones entre
los hemisferios. Segtin estos autores, los informes sobre la participacién del hemisferio dere-
cho en el lenguaje, principalmente los resultados obtenidos por Zaidel y sus colaboradores
con sujetos comisurotomizados, constituyen un claro ejemplo de que los hemisferios no
estan absoluta y exclusivamente especializados. La asimetria hemisférica, por tanto, deberia
considerarse como un fenémeno cuantitativo, de grado, mds que cualitativo o absoluto. En
la actualidad, la mayoria de los autores que investigan en asimetria cerebral evitan acudir a
planteamientos dicotémicos rigidos. Dificilmente la relacién entre los hemisferios cerebra-
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les puede ser descrita en términos de una simple dicotomia o atendiendo a un dnico prin-
cipio. Las investigaciones se estdn desarrollando en la linea de confirmar y profundizar en
la “relatividad” de la especializacién, es decir, en demostrar que, por ejemplo, el lenguaje no
es una funcién exclusiva del hemisferio izquierdo y en poner de manifiesto qué aspectos del
procesamiento verbal involucran al hemisferio derecho.

Dentro de este marco, uno de los principales temas de debate es la interaccién hemis-
férica: como interactian ambos hemisferios cuando un sujeto se enfrenta a una tarea dada
(Hellige, 1990). A riesgo de caer en una excesiva generalizacién, podemos considerar que la
postura mayoritaria parte de considerar que cada tarea requiere diferentes componentes de
procesamiento. Disponemos de un nimero finito de subprocesadores para operar sobre los
diferentes componentes de una tarea, que estarfan distribuidos entre ambos hemisferios.
Cada subprocesador puede mostrar una especializacién de cardcter absoluto (asimetria a un
micronivel), sin embargo, el resultado final (macronivel) es de una especializacién hemisfé-
rica de cardcter relativo, ya que resulta de la suma algebraica de la actividad de los subpro-
cesadores componentes. La potencialidad de esta propuesta depende de poder especificar la
distribucién y secuenciacién de los mismos, tarea atin por realizar.

El concepto de subprocesador o subsistema estd presente en practicamente todas las
formulaciones més recientes sobre interaccién hemisférica y, en general, sobre la naturaleza
de la asimetrfa cerebral. Esto es producto de la gran influencia que estédn teniendo hoy dia
las aproximaciones computacionales-cognitivas. Esta influencia se ha plasmado también en
diversas propuestas sobre asimetrias hemisféricas para algunos de los subsistemas o médu-
los postulados por los modelos computacionales de la percepcidn, cognicién y accién. Asi,
por ejemplo, se han formulado propuestas sobre la especializacién hemisférica para el uso
de informacién visual de baja o alta frecuencia espacial, la representacién de las relaciones
espaciales o la generacién de imdgenes visuales. Estas propuestas son de innegable impor-
tancia, aunque adn es prematuro una valoracién de su significacién para la comprensién de
la asimetria cerebral. En ocasiones, se han formulado como una via para poner a prueba la
validez de la existencia de un determinado subsistema de procesamiento, y no desde el inte-
rés por la asimetria cerebral en si misma. El principal riesgo de estas aproximaciones estri-
ba en que pueden perder de vista que se trata de explicar el funcionamiento de un cerebro
y no de adaptar su funcionamiento a un modelo computacional.

Finalmente, hay que hacer mencién de un término que dltimamente ha llegado a ser
muy popular: “hemisfericidad”. Con ¢él se hace referencia al hecho de que una persona ten-
ga un estilo cognitivo preferente, determinado por la actividad de un hemisferio u otro. En
otras palabras, la hemisfericidad se plasmarfa en el modo cognitivo izquierdo o derecho que
adopta un individuo, dependiendo de la extensién con la que exhibe caracteristicas predo-
minantemente asociadas al HI (analitico, verbal) o al HD (holistico, espacial). A partir de
esta idea se han propuesto formas de clasificar a los sujetos segtin su tipo de hemisfericidad
y programas para el entrenamiento de un hemisferio u otro. Esto es una peligrosa simplifi-
cacién. Tras lo expuesto en este capitulo, no creemos que sea necesario argumentar que
actualmente no hay fundamentacién cientifica alguna que permita creer que es posible defi-
nir un estilo de hemisferio izquierdo o derecho. En primer lugar, porque ese supuesto esti-
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lo 0 modo de procesamiento de cada hemisferio estd lejos de haber sido satisfactoriamente
definido. En segundo lugar, porque un sujeto puede tener un determinado estilo preferen-
te, pero éste es el producto del trabajo conjunto de ambos hemisferios. No es posible afir-
mar que un individuo pueda seleccionar uno u otro hemisferio para afrontar una tarea. Los
hemisferios cerebrales no trabajan aisladamente, ni siquiera en pacientes comisurotomiza-
dos. En conclusién, aunque los individuos indudablemente difieren en sus estilos cogniti-
vos, no existen suficientes bases para explicar tales diferencias en términos de hemisferici-
dad, menos atin cuando nos estamos alejando de los planteamientos dicotémicos.

En resumen, y haciendo abstraccién de algunas formulaciones especificas, la evolucién
del estudio de las asimetrias hemisféricas ha significado el paso de planteamientos dicot6-
micos y cualitativos a una concepcién de cardcter cuantitativo-relativo. Esta concepcién de
la asimetria cerebral ha llevado, a su vez, a un interés especial por los mecanismos de in-
teraccién entre ambos hemisferios, dando lugar a la aparicién de diversas propuestas, ain
tentativas.
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Ammnesias y alteraciones
de memoria

3.1. Introduccion: ¢esta localizada la memoria?

La Neuropsicologia Cientifica estudia la patologfa de la memoria con el objetivo de rela-
cionar las alteraciones en la capacidad para almacenar, procesar y recuperar informacién
de pacientes que han sufrido lesiones cerebrales con las caracteristicas y la localizacién de
sus lesiones. A partir de estos conocimientos, se puede contribuir al diagndstico y trata-
miento de los pacientes afectados de trastornos de memoria, tarea que es propia de la Neu-
ropsicologia Clinica.

Ya en el siglo XX se puso de manifiesto de forma clara la existencia de diversos tipos de
memoria en el hombre, que se corresponden a diferentes sistemas cerebrales de codificacién
de la informacién. La lesién de 4reas especificas del cerebro puede producir disfunciones en
un tipo de memoria pero no en otro. Asi, por ejemplo, las lesiones bilaterales del hipocam-
po producen una grave alteracién de la capacidad de registro de la memoria para los hechos
cotidianos (memoria episédica) pero, sin embargo, no alteran la memoria inmediata (ca-
pacidad de repetir digitos) ni la memoria operativa (por ejemplo, la capacidad de realizar
célculos mentales complejos). Las lesiones pre-frontales dorso-laterales, por el contrario,
producen alteraciones en la memoria operativa pero no alteraciones en el registro de los
hechos cotidianos.

La neuroimagen estructural (IRM) y funcional ha contribuido de forma muy notable
en el avance de los conocimientos cientificos de las bases neurobiolégicas de la memoria.
En el 4mbito de la Neuropsicologia, la Resonancia Magnética estructural (RM) ha pro-
porcionado una informacién detallada sobre la anatomia de las lesiones en los pacientes
amnésicos y con pérdidas especificas de la memoria. La cuantificacién del hipocampo
mediante técnicas volumétricas ha permitido un avance notable en los estudios de corre-
latos anatomo-funcionales. Los estudios funcionales realizados con Tomografia por Emi-
sién de Positrones (TEP) y Resonancia Magnética Funcional (RMf) han proporcionado
imdgenes de los cambios cerebrales regionales que se producen en los cerebros de sujetos
normales o con lesiones cerebrales mientras estdn ejecutando tareas de aprendizaje y memo-
rizacién especificas. Esto ha permitido visualizar el cerebro en accién durante tareas que
implicaban distintos componentes de la memoria. En la actualidad, los datos procedentes
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de estudios de neuroimagen estructural y los de neuroimagen funcional pueden ser apa-
rentemente contradictorios. Por ejemplo, lo son respecto al papel del hipocampo en la recu-
peracién de la informacién consolidada. Tradicionalmente se ha considerado que el hipo-
campo era bdsico para la adquisicién de nueva informacién pero que no era imprescindible
para la evocacién de informacién muy consolidada (por ejemplo, hechos ocurridos en la
infancia o adolescencia). Los datos procedentes de estudios en pacientes amnésicos que tie-
nen las lesiones documentadas en RM y los procedentes de los modelos animales de amne-
sia retrégrada contintan reforzando el modelo del hipocampo como almacén temporal de
la informacién que acaba siempre consoliddndose en el neocértex (Squire y Bayley, 2007).
Por el contrario, los datos de RMf y algunos de casos de amnesia retrégrada abonan el
modelo Multiple Trace Theory. Este modelo, propuesto en 1997 tras analizar en especial las
alteraciones de los casos de amnesia retrégrada que presentan disociaciones de la memoria
autobiogrifica episddica y semdntica, mantiene que el hipocampo es imprescindible para
la evocacién de memoria episédica en todas las circunstancias a lo largo de la vida y sola-
mente la memoria semdntica acaba siendo con el tiempo independiente del hipocampo
(Moscovitch et al., 2005).

En 1915 Lashley inicié una investigacién, que duraria pricticamente toda su vida,
basada en la identificacién de la localizacién neuronal de los habitos aprendidos. Tras
numerosos experimentos realizados con ablaciones selectivas de corteza cerebral en
ratas, en el afo 1950 publicé In Search of the Engram, libro en el que negd la posibili-
dad de localizar la memoria en alguna regién especifica del cértex. Paradéjicamente, en
1953 el neurocirujano William Scoville, de forma casi casual, hall6 el “centro de la memo-
ria” tras operar al paciente H. M. Brenda Milner estudié las graves alteraciones de la
memoria de este paciente asi como los sistemas residuales de aprendizaje que estaban
preservados. Este caso demostré que la memoria es una funcién cerebral distinta y diso-
ciable de otras funciones cognitivas tales como la inteligencia y las capacidades percep-
tivas. El hipocampo es una estructura imprescindible para la codificacién seméntica y
de los episodios dia a dfa. La memoria que inicialmente depende del hipocampo y que
con posterioridad estard ampliamente registrada en el neocértex se denomina memoria
declarativa.

La memoria declarativa (0 memoria explicita) se refiere a la capacidad para la recolec-
cién consciente de datos y eventos. Es la que habitualmente se reconoce como rememori-
zacién o memoria en el lenguaje coloquial. La memoria declarativa puede contrastarse con
la no declarativa (o implicita), una coleccién heterogénea de capacidades no conscientes que
incluye el aprendizaje de habilidades y hébitos, el efecto primingy algunas formas de con-
dicionamiento cldsico. En estos casos, la experiencia se acumula y produce como resultado
cambios conductuales, pero no existe un acceso voluntario a su contenido. En resumen,
actualmente se acepta la existencia de distintos sistemas de memoria que estdn sustentados
por diferentes sistemas cerebrales.

Las estructuras cerebrales del cértex temporal son necesarias para archivar informa-
cién declarativa y durante un tiempo para evocarla, pero la informacién declarativa con-
solidada acaba siendo independiente del hipocampo. Debemos tener presente que el des-
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tino final de toda la memoria consolidada es la corteza cerebral. Cuando identificamos
un simple objeto implicamos la participacién de dreas corticales muy diversas. Asi, en la
percepcién de un objeto participa el 16bulo occipital, para el procesamiento de caracte-
risticas visuales elementales; el l6bulo temporal inferior para el procesamiento de infor-
macién relativa a su identidad fisica; la parte posterior del I6bulo temporal superior res-
pecto a sus caracteristicas conceptuales y, a la vez, el 16bulo parietal para el procesamiento
de las caracteristicas relativas a su situacién espacial. La memoria estd pues localizada, en
el sentido de que diferentes partes del cerebro almacenan diversos aspectos de la in-
formacién, pero la memoria estd también distribuida, en la direccién de que diferentes
dreas de la corteza cerebral participan conjuntamente en la representacion de los recuer-
dos (Squire y Bayley, 2007).

Squire y su equipo han elaborado un modelo sobre el funcionalismo de la memoria que
integra la informacién procedente de la Neuropsicologia humana y animal (véase cuadro
3.1) y que a continuacién sintetizamos.

Cuadro 3.1. Tipos de memoria segun Larry Squire

Declarativa (dependiente del hipocampo)

e Episddica
e Semantica

No declarativa (independiente del hipocampo)

Operativa (cértex pre-frontal y parietal)

Procedimental (ganglios basales)

Priming (neocortical)

Condicionamiento instrumental (ganglios basales, cerebelo)
Condicionamento clasico

Segtin el modelo de Squire, para que el procesamiento perceptivo del neocértex per-
sista en la memoria a largo plazo, la informacién del neocértex debe alcanzar las estructu-
ras temporales mediales. Las proyecciones procedentes del neocértex llegan inicialmente al
cértex parahipocimpico y al perirrinal. El siguiente estadio donde contintia el procesamiento
es el cortex entorrinal y diversos lugares de la formacién hipocdmpica (circunvolucién den-
tada, CA3 y CALl). Esta conectividad proporciona a amplios lugares del cértex un acceso
al hipocampo. La informacién puede retornar al neocértex a través del subiculo y cértex
entorrinal. La informacién procesada en el 16bulo temporal medial también llega a dreas cri-
ticas para la memoria, en el diencéfalo. Los niicleos mamilares reciben el mayor inpur del
subiculo de la formacién hipocdmpica a través del f6rnix, y los cuerpos mamilares originan
una importante proyeccion al nicleo anterior del tdlamo a través del tracto mamilotaldmi-
co. La formacién hipocdmpica también envia proyecciones directas al ndcleo anterior del
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tdlamo. El nticleo dorso-medial del tdlamo y sus conocidas proyecciones de la amigdala reci-
ben una clara y prominente proyeccién del cértex perirrinal. Ademds, el cerebro basal ante-
rior tiene amplias proyecciones al lébulo temporal medial y puede modular su funcién a
través del sistema colinérgico.

El l16bulo frontal es una importante diana de las estructuras diencefélicas y del 16bulo
temporal medial. Los nicleos taldmicos anterior y dorso-medial proyectan al cértex frontal
ventro-medial y dorso-lateral. Ademds, tanto el cértex entorrinal como el subiculo envian
importantes proyecciones al cértex frontal ventro-medial.

Las estructuras mediales del 16bulo temporal y el tilamo medial son componentes del
sistema de memoria que es esencial para la memoria declarativa a largo plazo. Este sistema
es necesario en el momento del aprendizaje y durante un periodo de tiempo posterior, mien-
tras se desarrolla de forma lenta una memoria mas permanente, presumiblemente en el neo-
cértex. La memoria a corto plazo es independiente de este sistema y estd intacta en la amne-
sia. Los hébitos, habilidades, primingy algunas formas de condicionamiento son también
independientes de las estructuras temporales mediales y del tdlamo. La memoria de habitos
y la de procedimientos dependen del neocértex, del neoestriado y del cerebelo. El priming
perceptivo depende de las dreas corticales posteriores, el condicionamiento clésico de la
musculatura esquelética depende esencialmente de las vias del cerebelo.

De esta manera, la memoria y el aprendizaje en el hombre, y en otros mamiferos, depen-
den de extensos almacenes de informacién asociativa contenidos en diferentes dreas neo-
corticales del cerebro. Asi mismo, hacen falta varias estructuras subcorticales y limbicas para
operar con esta informacién neocortical. En particular, el hipocampo y el cértex adyacente
parahipocdmpico sirven como conexién entre el sistema operante de la memoria y los alma-
cenes de informacién neocorticales.

Como hemos comentado anteriormente, el modelo de Multiple Trace Theory discrepa
esencialmente del anteriormente expuesto respecto a la independencia de la memoria epi-
sédica del hipocampo. Existe una cierta evidencia tanto en los estudios de neuroimagen fun-
cional en sujetos normales como en el estudio de la memoria retrégrada en sujetos amnési-
cos que apunta a que el hipocampo siempre serfa imprescindible para la evocacién de memoria
autobiografica de tipo episédico. Este papel del hipocampo en la memoria episddica estd
también sustentado por el sindrome de la amnesia del desarrollo estudiado en profundidad
por Vargha-Khadem ez al. (1997). Los pacientes que han padecido lesiones en el hipocam-
po en el periodo perinatal son capaces de recuperar las capacidades para una memoria seman-
tica normal. Alcanzan la normalidad en lenguaje, inteligencia y en tareas de memoria semén-
tica; por el contrario son incapaces de evocar normalmente los hechos episédicos cotidianos.

3.2. Las amnesias
El término amnesia hace referencia a un trastorno de la funcién cognitiva en el que la

memoria estd afectada de una forma proporcionalmente mucho mds importante que otros
componentes de la conducta o de la funcién intelectual. Dentro de la amnesia, pueden
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diferenciarse dos tipos de trastornos de memoria que varfan en gravedad y extensién, pero
que en general se presentan de forma conjunta: amnesia anterégrada, o afectacién de la
capacidad de adquirir nueva informacién de cualquier modalidad sensorial y amnesia
retrégrada o afectacién de la capacidad de evocar informacién y sucesos bien establecidos
antes del inicio de la enfermedad. La amnesia retrégrada afecta a hechos y episodios, par-
ticularmente aquellos que estdn cerca del momento en que se produjo la amnesia. La
amnesia retrégrada puede abarcar largos periodos de tiempo antes de la lesién cuando va
asociada a otras lesiones ademds del hipocampo. El sindrome amnésico puede acompa-
flarse de apatia, falta de iniciativa y espontaneidad (sintomatologfa del 16bulo frontal).
No obstante, la inteligencia, capacidades préxicas, gndsicas, el lenguaje y la abstraccién
estdn preservados.

La amnesia como sindrome global e irreversible es rara, ya que hacen falta extensas lesio-
nes bilaterales del sistema limbico, de las estructuras diencefalicas o del cerebro basal ante-
rior para que se produzca, y en la patologia neuroldgica esta situacién es relativamente poco
frecuente. En el cuadro 3. 2 se sintetizan las principales causas de amnesia.

Cuadro 3.2. Causas de las amnesias

— Sindrome de Wernicke-Korsakoff asociado a alcoholismo y desnutricién

— Traumatismo craneoencefalico

— Infarto bilateral hipocampico por oclusién de las arterias cerebrales pos-
teriores o de las ramas inferiores temporales

— Infarto del cerebro basal anterior debido a la oclusién de la arteria comu-
nicante de la cerebral anterior

— Hipoxia por parada cardiaca

— Cirugia de la epilepsia del I6bulo temporal

— Encefalitis por herpes simple

— Tumores que impliquen las paredes o el suelo del tercer ventriculo y
estructuras limbicas corticales

Las amnesias cldsicas son las que se observaron en el siglo pasado en pacientes alcohd-
licos con malnutricién denominadas sindrome de Korsakoff. Las mds frecuentes en la ac-
tualidad se producen tras traumatismo craneoencefalico, pero pueden ser causadas también
por patologia vascular y tumoral y tras procedimientos neuroquirtrgicos para el tratamien-
to de la epilepsia.

Del estudio del conjunto de lesiones capaces de producir amnesias en el hombre, se
deduce que las estructuras mds implicadas en la memoria son la formacién hipocdmpi-
ca (hipocampo, circunvolucién parahipocdmpica y dentada) y el diencéfalo (especifi-
camente la porcién dorso-medial del tilamo). También se han observado trastornos
importantes de memoria en lesiones en el cerebro basal anterior (4rea septal medial,
nucleo accumbens, banda diagonal de Broca y nicleos basales de Meynert) y en el f6r-

nix (cuadro 3.3).
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Cuadro 3.3. Lesiones cerebrales en las amnesias

Cirugia para el tratamiento de la epilepsia (caso H. M.)

Escision bilateral de la regién temporal medial: extirpacién de la circunvolu-
cién parahipocampica, amigdala y dos tercios anteriores del hipocampo.

Alcoholismo-desnutricion (sindrome de Korsakoff)

Lesiones bilaterales del tdlamo, cuerpos mamilares y otras estructuras alre-
dedor de las paredes del tercer ventriculo.

Anoxia por parada cardiaca

Lesion bilateral circunscrita al subcampo CA1 del hipocampo.

Encefalitis herpética

Dano bilateral de diversas regiones cerebrales limbicas y paralimbicas:
[6bulo temporal medial, cértex 6rbito-frontal, areas cinguladas y cerebro
basal anterior.

Lesiones vasculares

Hemorragia o isquemia de la arteria comunicante anterior: cerebro basal
anterior.

Oclusion de la arteria cerebral posterior: regién temporal medial.

Infartos o hemorragias taldmicas en el niicleo dorso-medial.

Actualmente la bilateralidad y la selectividad lesional en las amnesias deben ser compro-
badas mediante técnicas de resonancia magnética. En éstas se puede visualizar la atrofia de
estructuras especificas pero es posible también cuantificar el grado de atrofia mediante técni-
cas volumétricas. La técnica de la morfometria basada en véxeles permite ademds identificar
reducciones de partes especificas del hipocampo u otras estructuras basicas para la memoriza-
cién. La espectroscopia por resonancia magnética afiade informacién neuroquimica comple-
mentaria y las técnicas de difusién permiten identificar anomalias en la conectividad.

3.2.1. Sindrome de Korsakoff

Los estudios mds numerosos de amnesia provienen de los pacientes que padecen el llama-
do Sindrome de Korsakoff (SK). Esta amnesia estd producida por la combinacién del abu-
so crénico de alcohol y el déficit de una vitamina, la tiamina (B1), como consecuencia de
una malnutricién continuada (Thompson y Marshall, 2006). La denominada encefalopa-
tia de Wernicke-Korsakoff parece ser un continuo en los pacientes con alcoholismo créni-
co, aunque se puede observar en pacientes no alcohdlicos que no derivan en amnesia. La
encefalopatia de Wernicke se puede observar también en nifios desnutridos, en enfermos

de sida, en pacientes con tumores en el sistema digestivo o con anorexia nerviosa (Sechi y
Serra, 2007).
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La fase aguda se denomina encefalopatia de Wernicke y en ella se observa un estado
confusional global, oftalmoplejia, nistagmo, ataxia, y polineuropatia en los brazos y pier-
nas. Coexiste una afectacién motora y cognitiva. El estado confusional se caracteriza por
una desorientacién en tiempo, espacio y persona, una incapacidad de reconocer a los
familiares y dificultades en mantener una conversacién coherente. La terapia con vita-
minas (B1, tiamina) puede mejorar notablemente la situacién neurolégica del cuadro.
Pueden desaparecer o mejorar significativamente los signos neurolégicos de la fase agu-
da: la ataxia, el nistagmo, la pardlisis ocular, el estado confusional y la polineuropatia
periférica. Posteriormente, el paciente puede quedar amnésico, es decir, con un sindro-
me de Korsakoff puro, aunque actualmente en la mayoria de los casos la amnesia tam-
bién revierte.

El sindrome de Korsakoff como tal se refiere a un paciente que estd despierto, respon-
de y estd relativamente atento, es capaz de obedecer 6rdenes verbales y escritas, deducir
conclusiones de premisas y resolver problemas que no supongan ir mas alld de la memoria
de trabajo. La memoria inmediata (repeticion de digitos) y la memoria remota estdn rela-
tivamente intactas.

La fabulacién o confabulacién, que consiste en la falsificacién del recuerdo, puede estar
presente en estos pacientes y se observa a menudo en fase aguda; sin embargo, la fabulacién
no es un elemento necesario para el diagnéstico del sindrome de Korsakoff. Esta acostum-
bra a aparecer en las fases iniciales del ingreso de pacientes alcohélicos con amnesia, aun-
que estd en el contexto de un estado confusional dentro de la fase de encefalopatia aguda o
sindrome de Wernicke-Korsakoff.

Los pacientes con sindrome de Korsakoff tienen amnesia retrégrada para los hechos
publicos y personales que presenta un gradiente temporal. Es decir, los pacientes tienen una
afectacién de los episodios ocurridos en los tltimos afios, pero no de los que sucedieron en
tiempos lejanos. El gradiente temporal en la amnesia retrégrada se puede investigar siste-
mdticamente mediante pruebas que supongan la evocacién o el reconocimiento de infor-
macién agrupable por décadas. Por ejemplo, se han usado pruebas de identificacién de caras
o voces de personajes famosos, programas de TV, sucesos publicos notables, etc. Igual que
en el caso de las amnesias bitemporales, en el sindrome de Korsakoff, las capacidades de
memoria implicita y procedimental estdn intactas.

Normalmente, el perfil del paciente con sindrome de Korsakoff tiene un Coeficiente de
Inteligencia (CI) muy superior al Coeficiente de Memoria (CM). Existe una discrepancia
entre 20 y 30 puntos entre el resultado global de las escalas de inteligencia y de memoria de
Wechsler. Sin embargo, aunque el CI global se mantiene, se pueden observar disminucio-
nes en subtests tales como claves, cubos y rompecabezas respecto al de vocabulario. Esto es
debido a la presencia de otras alteraciones de las funciones cognitivas tales como disfuncio-
nes visuoespaciales, visuoperceptivas, visuoconstructivas y de la velocidad de procesamien-
to. En el sindrome de Korsakoff, se pueden observar otras alteraciones neuropsicoldgicas
como, por ejemplo, cambios en la personalidad, apatia, aumento de la impulsividad, agre-
sividad, conducta antisocial y desinhibicién, que son atribuibles a disfunciones del l6bulo
frontal.
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Los pacientes con sindrome de Korsakoff pueden tener preservadas las capacidades
para realizar tareas de memoria a corto plazo como la repeticién de digitos, pero mani-
fiestan una alteracién en aquellas en las que se utilizan distractores e interferencias. Poseen
ademds una alta sensibilidad a la interferencia proactiva. Esta se refiere al efecto que pro-
duce un determinado aprendizaje sobre el siguiente, por ejemplo, los pacientes con sin-
drome de Korsakoff mezclan la informacién de una primera historieta de la baterfa de
memoria de Wechsler cuando se les pide evocar el contenido de la segunda historieta que
acaban de leer.

La amnesia producida por el sindrome de Korsakoff normalmente se ha considerado un
ejemplo de amnesia diencefdlica debido a que se han hallado lesiones en el nticleo dorso-
medial del tdlamo y en los cuerpos mamilares del hipotdlamo, aunque también se hallan
lesiones en otras estructuras cerebrales como el I6bulo frontal o los niicleos basales de Mey-
nert (Sechi y Serra, 2007).

3.2.2. Traumatismos craneoencefdlicos

Las amnesias mds frecuentes son las reversibles y abarcan dnicamente un determinado pe-
riodo de tiempo. El caso mds corriente de este tipo de amnesia es el que se puede observar
en los Traumatismos Craneoencefélicos (TCE). En los TCE se puede producir la llamada
laguna amnésica, que consiste en un lapso de tiempo sin memoria que no se volverd a recu-
perar nunca mds. Esta laguna incluye una parte de amnesia retrégrada (que puede abarcar
desde unos pocos minutos antes del accidente hasta algunos afios atrds en los casos més seve-
ros) y otra parte de amnesia anterégrada, que comprende el tiempo después del accidente,
una vez que el paciente ha salido del estado de coma, hasta el momento en que vuelve a
recuperar el funcionamiento méds o menos normal de la memoria.

La Amnesia Postraumdtica (APT) y los trastornos residuales de memoria son caracte-
risticas habituales de los traumatismos craneoencefélicos. Tanto las lesiones focales de las
propias estructuras hipocdmpicas como las lesiones difusas pueden explicar estos trastornos
de memoria. Estas dltimas incluyen el dafio axénico difuso y las necrosis isquémicas. El pri-
mero resulta de las fuerzas de aceleracién-desaceleracion y rotacién que se producen duran-
te el impacto y produce una degeneracién de la sustancia blanca. Las necrosis isquémicas
son lesiones secundarias debidas a la reduccién de la perfusién cerebral y afectan especial-
mente al hipocampo. La hipoxia derivada de complicaciones respiratorias o paradas cardio-
respiratorias en los TCE puede contribuir de forma clara a la afectacién del hipocampo.

La duracién de la amnesia postraumdtica es uno de los pardmetros més relacionados
con la gravedad del traumatismo craneoencefélico y con la situacién final de la memoria
(secuelas del traumatismo). Inicialmente se insistia en la importancia de la pérdida de la
plena conciencia en la gravedad y pronéstico de los TCE, pero mds adelante se ha desta-
cado la relevancia del fenémeno amnésico. La amnesia en los TCE es un fenémeno que
sorprende a amigos y familiares de los pacientes. El paciente, aun cuando reconoce a sus
allegados, es capaz de conversar con ellos de forma coherente, puede vestirse y comer solo,
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mirar la televisién, dibujar o leer, sin embargo no es capaz de recordar quién vino a verle
por la mafana, que es lo que comid o qué pelicula ha estado viendo en televisién. Se entien-
de que la APT finaliza cuando el paciente es capaz de evocar correctamente los hechos ocu-
rridos durante un dia; es decir, cuando posee una continuidad de memoria (Junqué, Bru-
na y Mataré, 1998).

La amnesia retrégrada no es rara en los traumatismos, pero en general tiene una corta
duracién, pues no acostumbra a abarcar més alld de los 30 minutos antes del accidente. Este
periodo de tiempo, si bien no es significativo a efectos personales, tiene claras repercusiones
legales, ya que impide a las victimas de los accidentes recordar qué ocurrié realmente en la
escena del accidente de trafico o de la agresién. Esta memoria de los hechos vividos durante
el accidente no se recuperard jamds. Se han descrito casos de TCE con una alteracién de la
memoria retrograda que afecta précticamente a todos los episodios vividos, incluso los de
la infancia. En estos casos se observan lesiones del neocértex temporal o del l6bulo frontal.

La pérdida de memoria retrégrada que abarca unos momentos antes del accidente se
debe probablemente a una dificultad en el paso de la memoria a corto plazo a la memoria
a largo plazo, es decir, que los episodios vividos no se llegan a consolidar. Este tipo de amne-
sia es probablemente de cardcter funcional y no se ha relacionado con ninguna lesién. Por
el contrario, el fenémeno de la dificultad de evocar informacién consolidada meses o afios
antes del accidente probablemente sea debido a otras lesiones cerebrales en la sustancia blan-
ca que dificultan el acceso a la informacién o a lesiones neocorticales que afecten a infor-
maci6n registrada. Es decir, estos dos tipos de amnesia retrégrada en los TCE pueden corres-
ponder a dos mecanismos fisiopatoldgicos distintos.

3.2.3. Patologia vascular

En patologfa vascular cerebral puede observarse amnesia por ruptura (hemorragia) u oclu-
sién (infartos isquémicos) de determinadas arterias. Asi, se observan amnesias por he-
morragia u oclusién de la arteria comunicante anterior y la arteria recurrente de Heubner
que afectan al cerebro basal anterior y también por infarto isquémico de las arterias cere-
brales posteriores, las cuales irrigan el hipocampo y las circunvoluciones parahipocdmpicas.
La ruptura de aneurismas de la arteria comunicante posterior produce también amnesias
pero existen menos casos descritos. Las amnesias se pueden observar también por lesiones
vasculares en el tdlamo, en especial si afectan a la porcién dorsomedial bilateralmente. Otra
causa de amnesia de tipo vascular es la anoxia cerebral secundaria a una parada cardfaca,
que causa falta de aporte de oxigeno al hipocampo.

En los afios ochenta se habia observado una alta incidencia de amnesia posquirirgi-
ca tras tratamiento de los aneurismas de la arteria comunicante anterior (las cifras llegan
a referir hasta un 50%). La amnesia en estos casos podia ser debida a lesiones de las arte-
rias perforantes de la arteria comunicante anterior. La ruptura de los aneurismas localiza-
dos en ésta o en la arteria cerebral anterior causan infartos en dos territorios criticos: la
regién del cerebro basal anterior, un conjunto de nicleos grises paramedianos bilaterales
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que incluyen el nicleo accumbens, el septal y los nicleos basales de Meynert y el cértex
orbital posterior, una regién paralimbica que incluye las dreas 11 y 12. El cerebro basal
anterior es la principal fuente de inervacién colinérgica al cértex y al hipocampo. El nicleo
septal interno y la banda diagonal de Broca proyectan a la formacién hipocdmpica a tra-
vés del férnix y los nicleos basales de Meynert proyecta ampliamente al cértex frontal,
parietal y temporal. Dependiendo de la extensién de la lesidn, los infartos de este territo-
rio interrumpen la conectividad bidireccional de la amigdala y el hipocampo, la inerva-
cién cortical de acetilcolina que proviene de los nicleos basales de Meynert y los sistemas
de proyeccién de las monoaminas que atraviesan esta zona en direccién al cértex. Las lesio-
nes en el drea septal privan al hipocampo de la inervacién colinérgica (Damasio ez al.,
1989a). Asi, ademds de los posibles efectos de la cirugia, debido a la falta de flujo sangui-
neo durante y después de la ruptura de esta arteria y también a la accién mecdnica de la
hemorragia producida por la ruptura, el cerebro basal anterior puede quedar mds o menos
destruido, unilateral o bilateralmente, y en consecuencia se observard una amnesia tran-
sitoria o persistente. Las alteraciones de la memoria son mds frecuentes en los pacientes
intervenidos que han sangrado antes de la intervencién que en los que no han sangrado
(Hillis ez al., 2000). Actualmente coexisten dos tipos de tratamiento para la ruptura de
los aneurismas intracraneales: la tipica craneotomia con clipaje del aneurisma y la embo-
lizacién endovascular, se han descrito trastornos tras ambos tipos de tratamiento (Belle-
baum ez al., 2004).

Respecto a la clinica neuropsicoldgica, los pacientes con este tipo de amnesia pueden
aprender estimulos de forma ocasional (la cara o nombre de una persona), pero no inte-
gran de forma adecuada los componentes aislados. Asi, son incapaces de asociar el nom-
bre a la cara. La fabulacién, cuando estd presente, es muy extensa, a diferencia de la fabu-
lacién en el sindrome de Korsakoff, no supone deformaciones perceptivas ni tiene
contenido paranoide. Los pacientes mezclan informacién procedente de sus propias
memorias pasadas con suefios o cosas vistas, ofdas o leidas en el presente. La informacién
pasada estd contextualmente desubicada, es decir estd en un tiempo y espacio erréneos.
Un paciente, por ejemplo, evoca escenas de cuando estaba haciendo el servicio militar
mientras se le estd examinando, ingresado en el hospital tras una hemorragia cerebral.
Pueden aparecer también alteraciones en asociar hechos a personas o animales. Por ejem-
plo, una paciente operada por un aneurisma de la comunicante anterior, meses después
de la intervencién, afirmaba que habian operado a su perro de la cabeza porque habia
sufrido una hemorragia e insistia en que desde la operacién el perro no era ya el mismo,
habia cambiado su cardcter.

En estos pacientes, las propias fabulaciones se incorporan a la memoria y existen temas
constantes y repetitivos. El paciente puede, por ejemplo, cada mafana afirmar que tiene que
salir un momento al supermercado a comprar un detergente porque se le acabé el dia ante-
rior; o que la noche anterior estuvo bailando en tal discoteca y aparecer durante semanas o
meses cada mafana afirmando exactamente lo mismo.

En fases mds avanzadas, los pacientes pueden ser conscientes de su propia fabulacién.
Pueden, por ejemplo, dar a su esposa el recado de que llamé el primo notificando la muer-
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te de la tia; y ante la respuesta del cényuge de llamar por teléfono para dar el pésame a los
familiares, el paciente rectifica diciendo que lo que acaba de anunciar es falso. Los propios
pacientes refieren que tienen una enorme dificultad en separar lo procedente del exterior de
lo que proviene de su interior y sienten la necesidad de decir lo que estdn ideando, o les
emerge en la mente, aunque sepan que no es cierto.

En los pacientes con lesiones debidas a rupturas de la arteria comunicante anterior, las
lesiones ventro-mediales son suficientes para producir errores en el contexto temporal, pero
hacen falta lesiones adicionales del cdrtex 6rbito-frontal para que aparezca la fabulacién
espontdnea (Gilboa ez 4l., 2006).

3.2.4. Patologia tumoral

En patologia tumoral las amnesias se observan en gliomas cerebrales alrededor del tercer
ventriculo o en quistes coloides del mismo. Los pacientes con tumores alrededor del siste-
ma ventricular a menudo sufren amnesia que se ha atribuido a las lesiones en el férnix. Este
es la principal eferencia del hipocampo hacia los cuerpos mamilares y el niicleo anterior del
tdlamo y también contiene vias aferentes colinérgicas que van desde el nicleo septal en el
cerebro basal anterior al hipocampo.

La seccién quirtrgica del férnix a veces es necesaria en la intervencién de los quistes
coloides del tercer ventriculo. Estos tumores se forman en la tenia coroidea (epéndimo) y
en los orificios intraventriculares de Monro, no en el tejido nervioso. En consecuencia su
propio crecimiento no tiene por qué afectar directamente a las funciones cognitivas. No obs-
tante, los quistes coloides se han de extraer del tercer ventriculo, inmediatamente inferior
al férnix, y se abordan a través de los ventriculos laterales pasando por el cuerpo calloso o
por el I6bulo frontal. Si el f6rnix no se dafia, la intervencién de los quistes coloides no impli-
ca necesariamente pérdida de memoria. En los pacientes tras cuya intervencion se han detec-
tado alteraciones de memoria, la exploracién con resonancia magnética muestra una lesién
de esta estructura (Gaffan y Gaffan, 1991).

3.2.5. Enfermedades infecciosas

En el dmbito de las enfermedades infecciosas principalmente se observan amnesias tras ence-
falitis herpética, una enfermedad virica que produce lesiones de ambos circuitos limbi-
cos implicados en la memoria, el temporal medial y el del cerebro basal anterior (Damasio
et al., 1989).

La encefalopatia herpética es una infeccién causada por el virus herpes simple. La inci-
dencia anual varia entre 1 por cada 250.000 y 1 por cada 500.000 personas. Puede ocurrir
a cualquier edad pero es més frecuente en los adultos. Progresa de forma muy rdpida (unas
48 horas) con los sintomas de fiebres altas, trastornos de memoria, conductuales y de len-
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guaje. Parece tener una predisposicién genética ya que no se desarrolla en todos los sujetos
infectados. La mortalidad es muy alta y la probabilidad de secuelas también.

El herpes encefalitico causa una necrosis severa en el sistema limbico que implica fre-
cuentemente diversas estructuras limbicas subcorticales y ademds puede extenderse al neo-
cortex. Se afectan frecuentemente la circunvolucién parahipocdmpica, en particular la regién
anterior (drea 28 o cértex entorrinal), el cértex polar limbico (drea 38), el girus cingulado
(drea 24) y las cortezas orbitales posteriores de las dreas 11 y 12. Todas estas regiones estin
localizadas en las partes mediales de los I6bulos frontal y temporal y son estructuras limbi-
cas corticales. En la encefalitis herpética se destruyen ademds las dreas 20, 21, la porcién
anterior de la 22 y parte de las dreas 36 y 37 que son neocorticales. Es decir, produce una
amplia afectacién neuropatoldgica de diversas estructuras relacionadas con la memoria: amig-
dala, hipocampo y cerebro basal anterior. Usualmente, la encefalitis herpética supone una
afectacién bilateral aunque puede darse también una afectacién unilateral. Dependiendo de
diversas variables tales como la rapidez y eficacia del tratamiento, las lesiones pueden ser
mds extensas o restringidas y en consecuencia implicar mas o menos dreas corticales (Dama-
sio et al., 1989a).

Inicialmente, los pacientes presentan confusién y posteriormente una grave amnesia. A
menudo sufren crisis epilépticas y pasan por un estadio de coma. La amnesia en la encefa-
litis herpética supone una mayor extensién de la afectacién de la memoria retrégrada o remo-
ta que la observada por lesiones estrictamente hipocdmpicas.

3.2.6. Ammnesia global transitoria

Las caracteristicas clinicas de la amnesia global transitoria fueron descritas en un caso en
1956 y el término fue propuesto por Fisher y Adams en 1964. Se trata de un trastorno
que frecuentemente ocurre en personas de mediana edad o ancianas y se caracteriza por
una amnesia de varias horas. No hay evidencia de pérdida de conciencia, ni franco ataque
epiléptico, ni se observan trastornos motores ni sensitivos y el paciente no se desorienta
en persona; el lenguaje y el razonamiento son correctos. El episodio puede durar desde
unas horas hasta un dia, siendo la duracién media de seis horas. El paciente repite varias
veces las mismas preguntas, porque no recuerda haberlas realizado. La amnesia es esen-
cialmente anterégrada y se ha descrito un predominio del material verbal sobre el no ver-
bal; la memoria remota queda muy poco afectada y la inmediata estd preservada (véase
cuadro 3.4).

Las causas de la amnesia global transitoria no estdn claramente identificadas. Se han
sugerido como posibles causas la epilepsia y los trastornos de tipo vascular. Observando las
caracteristicas del cuadro clinico de la amnesia global transitoria, la hipStesis mds factible
serfa la de infartos isquémicos, pero no se han podido objetivar. Se han apuntado como otras
posibles causas los vasoespasmos migrafiosos que podrian producir una isquemia temporal
transitoria en estructuras hipocimpicas. En la actualidad, la hipétesis més factible es la de
tipo vascular, pero implicando esencialmente alteraciones venosas.
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Cuadro 3.4. Criterios de amnesia global transitoria (Hodges y Harlow, 1990)

. Presencia de amnesia anterégrada

. Confirmacién por parte de un observador

. Conciencia y orientacién personal intactas

. Alteracion cognitiva limitada a la amnesia

. Ausencia de focalidades neuroldgicas o de signos epilépticos

. Ausencia de historia reciente de traumatismo craneoencefalico o crisis epilépticas
. Resolucion de los sintomas en 24 horas

NO Ul WhN =

En una revisién de 1.353 casos publicados se observa la mdxima incidencia entre los
61-65 afios. En general se produce un episodio dnico, la recurrencia es posible pero menos
frecuente que en el caso de los accidentes isquémicos transitorios. Como factor de riesgo se
ha sugerido la hipertensién arterial, pero el tinico dato claramente consistente es la asocia-
cién con la migrana. Entre los factores precipitantes se ha descrito el estrés y el esfuerzo fi-
sico. La sintomatologfa amnésica a menudo se acompana de nduseas, cefalea y mareo. La
duracién media es de seis horas y se dan con mds frecuencia durante la mafiana. Los estu-
dios de neuroimagen funcional (PET y SPECT) demuestran un hipometabolismo en las
regiones temporales mediales durante la fase aguda del episodio (Quinette ez /., 2000).

Los estudios de RM han contribuido a clarificar los mecanismos de este tipo de amne-
sia. Se han podido objetivar claras afectaciones del hipocampo. Los estudios de difusién en
RM practicados en la fase aguda del episodio (antes de cuatro horas del inicio), en periodo
subagudo (48-96 horas) y en el periodo de total resolucién (4-6 meses) han demostrado la
presencia de lesiones en el sector CA1 del hipocampo en la fase aguda que desaparecen en
el periodo de resolucion. La angiografia por RM demuestra una afectacién del drenaje veno-
so en pricticamente todos los casos y que en los casos de afectacién unilateral corresponde
a la lateralizacién de las lesiones y la sintomatologfa neuropsicolégica. Los casos de afecta-
cién en el hemisferio izquierdo presentan alteraciones de memoria verbal y en el hemisfe-
rio derecho alteraciones de memoria visuoespacial (Bartsch ez 2/, 2000).

El trastorno de memoria en la amnesia global transitoria es clinicamente reversible aun-
que la exploracién neuropsicolégica mediante tests de memoria muestra en algunos casos
la persistencia de un rendimiento anémalo meses después. Se han referido también
otros trastornos neuropsicoldgicos asociados a la patologia, tales como dificultades en la rea-
lizacién de tareas visuoconstructivas.

3.3. Alteraciones de la memoria en el envejecimiento y enfermedades neurologicas

Otra situacién distinta a la amnesia la constituye la disminucién de la capacidad de memo-
rizar sin que ésta suponga una incapacidad de registro de los episodios cotidianos. Los
pacientes con diversos trastornos neuroldgicos, algunos pacientes psiquidtricos y también
las personas de edad avanzada a menudo se quejan de dificultades de memorizacién (véa-
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se cuadro 3.5). En estos casos, la pérdida de memoria puede ser debida a la degeneracién
parcial de las estructuras implicadas en la memoria que hemos descrito, pero siempre con
una pérdida funcional inferior a los casos graves citados. De hecho, la memoria es proba-
blemente una de las funciones cognitivas mds vulnerable, dado que puede alterarse como
consecuencia de la mayoria de las disfunciones del sistema nervioso central. Ademis, la
memoria experimenta de forma marcada el efecto de la pérdida de plasticidad cerebral pro-
ducida por el paso de los afios, de manera que su involucién puede hacerse notoria a par-
tir de la tercera década de vida del hombre, de forma similar a lo que ocurre con otras fun-
ciones fisicas corporales.

Cuadro 3.5. Causas mds frecuentes de las alteraciones de la memoria

® Envejecimiento

e Demencias

e Traumatismos craneoencefalicos
e Epilepsia

¢ Alcoholismo crénico/desnutricion
¢ Hidrocefalia

e Esclerosis multiple

e Sida

* Meningitis

e Esquizofrenia

e Depresion

3.3.1. Envejecimiento

El déficit de memoria asociado al envejecimiento ha merecido especial atencién por el hecho
de que la pérdida de memoria es una de las primeras manifestaciones de la enfermedad de
Alzheimer, enfermedad que a su vez va ligada a la edad.

El conjunto de revisiones que han resumido y evaluado criticamente el cuerpo de inves-
tigacién sobre el efecto del envejecimiento en la memoria concluyen que, a pesar de las
criticas metodoldgicas de los estudios, existe una clara evidencia concordante en la exis-
tencia de un declive de memoria asociado a la edad. En efecto, el envejecimiento afecta en
algtin grado a la memoria en pricticamente todas sus modalidades: corto, medio y largo
plazo, verbal o visual, episédica y semdntica. Sin embargo, parece ser que no todas las moda-
lidades se afectan por igual y no todos los individuos padecen el mismo tipo de defecto de
memoria.

Obviamente, existen una serie de factores que van también asociados a la senectud y
que pueden contribuir al bajo rendimiento en memoria. Entre otros, debemos contar con
las pérdidas sensoriales y motoras, el enlentecimiento de la velocidad de procesamiento de
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la informacién, la actitud prudente de no contestar antes que cometer un error (ausencia de
impulsividad) y finalmente la falta de flexibilidad en manejar estrategias para codificar y des-
codificar informacién. A pesar de todos los factores mencionados no existe razén alguna
para pensar que la memoria, por si misma, no tenga que deteriorarse y no existen eviden-
cias suficientes para negar la pérdida de memoria asociada al envejecimiento.

Las quejas més frecuentes de memoria, asociadas al envejecimiento, se caracterizan por
la dificultad en evocar datos concretos (en general, relativamente poco importantes para el
individuo). En la pérdida de memoria del envejecimiento, a menudo, cuando no se puede
evocar un determinado tipo de informacidn, se pueden proporcionar detalles y elementos
relacionados con esta informacién. Se tratarfa de un déficit de memoria del tipo forgetful-
ness. Los nombres de dificil acceso en un momento determinado pueden ser evocados des-
pués, en otro contexto o simplemente mediante una distraccién de la atencién (es conoci-
do el uso del chasquido de los dedos al intentar evocar un nombre no encontrado, o el hecho
de hallar el nombre que se estaba buscando inmediatamente después de abandonar la bus-
queda y centrarse en otra actividad). En general, el individuo que presenta estos problemas
es consciente del déficit y demuestra una preocupacion al respecto. Esta disfuncién tan fre-
cuente de la memoria fue denominada por Kral en 1962 “forma benigna de alteracién de
la memoria” para diferenciarla de la forma maligna que va asociada a la demencia. Esta ulti-
ma afecta tanto a los hechos importantes como a los irrelevantes y va acompanada de ausen-
cia de conciencia del déficit (lo que clinicamente se conoce como anosognosia), o en su
minima expresién, de despreocupacién por el déficit. El trastorno de memoria maligno pre-
sente en la demencia a menudo incluye desorientacién temporal, espacial y personal, y tam-
bién fabulaciones.

La capacidad de fijar nueva informacién es una de las funciones de la memoria més afec-
tada por el envejecimiento. La dificultad en asociar nombres a caras es una de las tareas de
fijacién mds sensible al efecto de la edad, que aparece tanto en los cuestionarios de quejas
subjetivas como en pruebas de laboratorio en las que se evalda la memoria de una forma
objetiva.

Tomando, por un lado, la idea de Kral sobre la forma benigna de pérdida de memoria
asociada al envejecimiento o forgetfilnessy, por otro, la variabilidad en quejas subjetivas de
memoria, en los afios ochenta se definié una entidad llamada Afectacién de la Memoria
Asociada a la Edad (AMAE). La AMAE es una afectacién de la memoria poco grave, con
relacién a la que se observa en la demencia, pero destaca que el rendimiento en memoria de
los sujetos que la padecen puede ser francamente peor que el demostrado en otras capaci-
dades cognitivas.

La AMAE tenfa esencialmente como finalidad definir una entidad dentro del envejeci-
miento normal, posteriormente Petersen ez al. (1991) definieron unos criterios para una
entidad denominada Deterioro Cognitivo Leve (DCL). En ésta los criterios de inclusién y
exclusién son mds laxos y van esencialmente dirigidos a identificar los sujetos que po-
dian progresar a demencia (esencialmente de tipo Alzheimer). En la actualidad, los criterios
propuestos inicialmente por Petersen se denominan DCL de tipo amnésico. Otros autores
han propuesto extender mis el término a deterioros distintos al de la memoria y se admi-
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ten dentro del concepto de DCL alteraciones de una o varias funciones cognitivas que pue-
den evolucionar a tipos de demencia distintos al Alzheimer, por ejemplo demencias con
cuerpos de Lewy difusos o fronto-temporales.

Ha merecido una atencién especial el deterioro cognitivo leve asociado a la patologia
vascular silenciosa. La edad y los factores de riesgo vascular producen una alteracién difusa
de la sustancia blanca que se asocia a menudo con infartos lacunares (silenciosos o no). Estos
cambios, que Hachinski denominé leucoaraiosis (del griego, rarefaccién de la sustancia blan-
ca) y que actualmente se denominan a menudo hiperintensidades de la sustancia blanca,
estdn en relacién con la pérdida de velocidad de evocacién de la informacién y pueden apa-

rentar trastornos de memoria. El reconocimiento en estos pacientes suele estar preservado
(Bartres-Faz ez al., 2001).

Figura 3.1. Imagen de resonancia magnética potenciada en T2 en la que se observan
hiperintensidades en el hipocampo (dentro de los dos cuadrados marcados).

Los estudios de neuroimagen han aportado nuevos modelos al envejecimiento y tam-
bién explicaciones a la pérdida de memoria asociada al mismo. Por ejemplo Cabeza, con
base en distintas evidencias procedentes esencialmente de estudios con RMf'y PET en los
que se observé una lateralizacién reducida con la edad en tareas de memoria operativa y
episédica, propuso el modelo HAROLD (Hemispheric Asymmetry Reduction in Old Adults)
(Cabeza y Nyberg, 2000). Este modelo requiere mds contrastaciones empiricas que avalen
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su validez. Los estudios estructurales con resonancia magnética han evidenciado una pérdi-
da volumétrica del hipocampo asociada a la edad que explica parte de la disminucién de la
capacidad de aprendizaje y que se relacionan con factores genéticos. Ademds de las pérdi-
das volumétricas en el hipocampo, se observan también hiperintensidades que estdn tam-
bién reflejando pérdida de sustancia gris y que se correlacionan con el rendimiento en memo-
ria. Finalmente, las técnicas de Espectroscopia por Resonancia Magnética (ERM) muestran
una disminucién de N-Acetil-Aspartato (NAA) del hipocampo, que es un indicativo mds
de la neurodegeneracién de esta estructura.

3.3.2. Procesos degenerativos

Aunque en la Enfermedad de Alzheimer (EA) no se da una amnesia pura, en algunos casos
en fases iniciales de evolucién la importante alteracién de la memoria tiene caracteristicas
que asemejan a la amnesia. Clinicamente, la pérdida de memoria en la EA tiene un eleva-
do interés diagndstico porque es uno de los sintomas iniciales y constituye un elemento
necesario para el diagnéstico de demencia.

A pesar de que la amnesia en la enfermedad de Alzheimer tiene caracteristicas similares
a la del caso H. M., en los pacientes con EA destaca especialmente la grave afectacién de la
memoria semdntica, ademds de la episédica y autobiografica. Son ejemplos de memoria
semdntica los nombres de ciudades o personas y de memoria episédica los hechos ocurridos
alrededor del nacimiento de un hijo o de las tltimas vacaciones.

Un rasgo distintivo muy importante de esta enfermedad es que, a diferencia de la amne-
sia cldsica, se produce una pérdida de la informacién previamente aprendida que afecta no
s6lo a los recuerdos mds recientes, sino también a la informacién plenamente consolidada
como es el lenguaje, el uso de los objetos, la capacidad de reconocer objetos comunes y per-
sonas familiares, es decir, el conjunto de toda la informacién ampliamente consolidada. Esta
afectacién probablemente sea debida a las lesiones corticales o a las desconexiones cortico-
limbicas.

En la enfermedad de Alzheimer el cértex entorrinal, una estacién fundamental de la via
de entrada y salida del hipocampo, estd interrumpido, ya que en las capas II y IV abundan
los ovillos neurofribrilares (neuronas cuyo cuerpo celular ha perdido la arquitectura normal
de sus orgdnulos). La capa II del cértex entorrinal contiene grupos de neuronas que dan
acceso a la via perforante, la principal ruta de entrada al hipocampo. Mds del 90% de las
neuronas de la capa II del cértex entorrinal han degenerado en ovillos neurofibrilares con
la consiguiente desmielinizacién de la via perforante. Existe, pues, en la enfermedad de Al-
zheimer una desaferentizacién del hipocampo de los inpuzs corticales. La enfermedad com-
porta, ademds, otros dos puntos de desconexién del hipocampo y el neocértex: el subiculo,
una estructura del hipocampo en la cual se originan las eferencias del hipocampo al cértex
y a estructuras subcorticales, y la capa IV del cértex entorrinal, un punto critico en la pro-
yeccion del hipocampo al cértex cerebral.
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En la enfermedad de Alzheimer existe, ademds, una afectacién del cerebro basal ante-
rior que puede contribuir de forma notable a la amnesia. Es muy notoria la degeneracién
de los nicleos basales de Meynert y otros nicleos colinérgicos de dicha regién cuyas neu-
ronas proporcionan la acetilcolina de las estructuras hipocdmpicas y del cértex cerebral, lo
que podria explicar la dificultad de evocacién de informacién muy consolidada. Ademds,
las dreas corticales mds afectadas en la enfermedad de Alzheimer son las de asociacién poli-
modal, quedando intactas las dreas primarias. La afectacién cortical implica las capas I y
V, que sustentan las proyecciones cértico-corticales, lo cual impide las interconexiones
entre diferentes dreas corticales y en consecuencia afecta a la informacién cortical més con-
solidada.

La exploracién de la memoria en la enfermedad de Alzheimer debe pues comprender
tanto tests sensibles a la dificultad de realizar nuevos aprendizajes (listas de palabras, histo-
rietas, etc.) como tests dirigidos a detectar el estado de la memoria remota. La exploracién
de ésta (episédica y semdntica) no es fécil debido a la falta de instrumentos adecuados que
estén correctamente estandarizados.

Figura 3.2. Cortes coronales de resonancia magnética en los que se observan
reducciones de densidad de la sustancia gris en el hipocampo en pacientes
con enfermedad de Parkinson y demencia.
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El actualmente denominado deterioro fronto-subcortical o fronto-estriatal procede del
término cldsico “demencia subcortical” que se habia usado en las décadas de los setenta, ochen-
ta y noventa bdsicamente para agrupar patologfas que implicaban disfunciones o procesos
degenerativos de los ganglios basales. Las tres patologias més frecuentes agrupadas bajo este
nombre eran la Enfermedad de Parkinson (EP), la Enfermedad de Huntington (EH) y la
Pardlisis Supranuclear Progresiva (PSP). De estas tres patologias, las dos tiltimas estdn clara-
mente ligadas a demencia, pero en el caso de la enfermedad de Parkinson los pacientes pue-
den tener disfunciones cognitivas que no necesariamente cumplen criterios de demencia.

En la descripcién inicial de las demencias subcorticales llevada a cabo por Albert ez al.
en 1974, los autores referfan que la caracteristica mds comun de la afectacién mental de los
pacientes aquejados de Pardlisis Supranuclear Progresiva (PSP) era un defecto de la memo-
ria que denominaban olvido (forgetfulness), que no era una auténtica amnesia, sino un enlen-
tecimiento y dificultad para evocar informacién previamente consolidada.

En la enfermedad de Huntington destaca la importante mejoria del déficit de la memo-
ria por reconocimiento; asi, mientras estdin muy afectados en la evocacién espontdnea de los
datos de la propia biograffa, alcanzan niveles normales, o casi normales, cuando deben reco-
nocer la informacién. Ademds, los pacientes con enfermedad de Huntington se benefician
de la ayuda de historias verbales para poder asociar escenas a imdgenes de humanos o ani-
males, mientras que los pacientes con enfermedad de Alzheimer o con sindrome de Korsa-
koff no se benefician de estas ayudas verbales.

Dada la implicacién de los ganglios basales en el aprendizaje de hébitos y la afectacién
estructural o funcional de los mismos en las enfermedades de Parkinson y de Huntington,
se ha establecido la hipétesis de que ambas patologias podian tener una alteraciéon de la
memoria de procedimientos. Estas hipStesis han sido sélo parcialmente confirmadas.

3.3.3. Epilepsia

Los pacientes epilépticos a menudo aquejan déficits de memorizacién. Estos pueden ser
facilmente objetivables mediante la exploracién neuropsicolégica adecuada. Los trastornos
de memoria en la epilepsia se hacen especialmente evidentes en pacientes con focalidad tem-
poral. En los pacientes con epilepsia temporal, la anatomia patolégica muestra una dege-
neracién o esclerosis de CA1. No queda atin claro si esta esclerosis es causa o efecto de la
epilepsia. Podemos estar ante los efectos de una anoxia perinatal o de noxas peri o prenata-
les que han afectado de forma preferente a CA1 y que la epilepsia sea una manifestacién de
estas lesiones primarias; pero también podemos estar ante una situacién en la que las suce-
sivas crisis van produciendo una degeneracién de estas estructuras.

En la epilepsia, los trastornos de memoria tienen diversas causas. Una es la interrupcién
directa del proceso de codificacién por la actividad epileptiforme que interfiere con la ca-
pacidad de atender a la informacién, procesarla, almacenarla o recuperarla Ortra, la interrup-
cién del proceso de consolidacién por el cual la informacién es codificada, almacenada y
evocada. Esta interrupcién es debida a descargas temporalmente distantes a la experiencia
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del aprendizaje. Las lesiones permanentes del tejido neural reducen su capacidad para reac-
cionar de forma adaptativa a aprendizajes nuevos. Por otro lado, los cambios en el funcio-
nalismo neuronal relacionados con los firmacos antiepilépticos usados para el tratamiento.
Finalmente, la interrupcién directa o indirecta de la funcién cerebral por la ocurrencia cré-
nica de frecuentes descargas durante el suefio.

Cuadro 3.6. Factores que influyen en el deterioro
de la memoria en pacientes epilépticos

Edad de inicio

Etiologia de las crisis

Tipo de crisis

e Localizacion cerebral

* Frecuencia de las crisis

e Nimero de descargas intercriticas
¢ Dano cerebral estructural

e Tratamiento farmacoldgico

Ademis de las crisis epilépticas, es necesario tener en cuenta la presencia de descargas
intercriticas detectables mediante el registro continuo del EEG. Estas descargas, aunque no
son objetivables externamente, se acompafan de afectacién cognitiva transitoria que puede
impedir el aprendizaje normal. Usando tareas cognitivas de forma concomitante al registro
continuo del EEG, se ha observado que las descargas intercriticas afectan selectivamente a
la funcién del hemisferio cerebral en que se estdn produciendo, es decir las descargas en el
hemisferio izquierdo producen una interrupcién de las tareas verbales y las producidas en
el hemisferio derecho a las tareas visuoespaciales. Las descargas intercriticas afectan al pro-
ceso de aprendizaje y a la consolidacién de la informacién.

La cirugfa de la epilepsia tiene una larga tradicién. Se inicié en un momento en que la
farmacologfa para el control de las crisis no era muy potente y un grupo notable de pacien-
tes padecian crisis epilépticas muy frecuentes e incontrolables que a menudo llevaban a un
progresivo deterioro de las funciones cerebrales superiores. Estos pacientes estaban ante una
situacién de incapacidad académica y laboral e incluso carecian de autonomia personal. La
cirugfa de la epilepsia a través de extirpaciones relativamente circunscritas proporciona en
varios casos un control total de las crisis. En algunos paises como Canad4, la cirugia para el
tratamiento de la epilepsia se ha mantenido constante durante el tiempo, mientras que en
otros paises, tras los avances farmacolégicos, se abandond. En la actualidad la intervencién
en las epilepsias firmacolégicamente rebeldes vuelve a ser una practica habitual en los pai-
ses tecnoldgicamente mds avanzados.

Los pacientes candidatos a la cirugfa acostumbran a ser jévenes entre 20 y 30 afios con
lo que es de especial importancia controlar la calidad de vida tras la cirugfa. La lobectomia
temporal tipica incluye la amigdala, el hipocampo, parte de la circunvolucién parahipo-
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cdmpica y la porcién anterior del 16bulo temporal. En otras ocasiones las intervenciones son
mds restringidas y abarcan dnicamente la amigdala y parte anterior del hipocampo. La exten-
sion de la extirpacién hipocampal varia segtin el riesgo de déficit posquirtrgico de pérdida
de memoria. Esta pérdida se puede predecir de acuerdo con el rendimiento prequirirgico
en diversos tests de aprendizaje. Las intervenciones temporales no implican ningun riesgo
de decremento en el coeficiente de inteligencia. Por el contrario, las funciones de memori-
zacién pueden empeorar tras la intervencién. Los casos de amnesia tras intervencion unila-
teral son inferiores al 1% y pueden ser evitables utilizando los perfiles neuropsicoldgicos,
el test de Wada, la informacién clinica y los datos de RM (Kapur y Prevett, 2003).

El test del amital sédico (o test de Wada), se utiliza desde el afio 1949. Desde el afio
1950 el Instituto de Montreal (Canadd) examina neuropsicoldgicamente los pacientes epi-
lépticos que van a ser sometidos a cirugfa. El test de Wada para la memoria consiste en admi-
nistrar amital sédico, mediante un catéter insertado transfemoralmente en la carétida inter-
na. La exploracién de la memoria va dirigida a evitar las amnesias severas, no a predecir
pequefios cambios de la memoria.

Existe un material de linea de base presentado antes de la inyeccién (material retrégra-
do), uno presentado bajo el efecto de la droga (material anterégrado) y otro postinyeccién
(tarea de reconocimiento). A los pacientes que fallan en la memorizacién de material cuan-
do se anestesia el hemisferio donde van a ser operados, si se operan, se les preserva el hipo-
campo y la circunvolucién parahipocdmpica, de manera conservadora para impedir la amne-
sia. Recientemente se estd intentando sustituir el test de Wada por técnicas de neuroimagen
funcional, en especial Resonancia Magnética Funcional (RMf), dada su baja invasividad.
El problema de la RMf es la dificultad en encontrar tareas que activen selectivamente
el hipocampo derecho o izquierdo. En general se observa una activacién bilateral de ambos
hipocampos tanto en tareas verbales como en visuoespaciales o visuoperceptivas. Se usan
valores de asimetria para relacionar los resultados de la RMf con los del test de Wada y los
tests neuropsicoldgicos. Otro problema importante consiste en interpretar los patrones de
hipo o hiperactivacién: se puede observar que los pacientes activan en mayor grado el hipo-
campo contralateral a la afectacién estructural, lo que indica un grado de compensacién, o
plasticidad cerebral (Akanuma ez /., 2003).

La lobectomia temporal izquierda produce déficit de memoria verbal. No se trata de
una amnesia como en el caso de las lobectomias bilaterales, sino de una pérdida de memo-
ria ligera y especifica (por ejemplo, dificultad en encontrar los nombres). Estas pérdidas de
memoria pueden ser compensadas. Por ejemplo, la dificultad en memorizar informacién
acustica puede ser compensada por la utilizacién de la capacidad de imaginacién. La extir-
pacién de la parte anterior del lébulo temporal izquierdo produce alteraciones en la evoca-
cién del nombre de personajes famosos (Gainotti, 2007). Las lobectomias temporales de-
rechas ocasionan una dificultad para la memorizacién de las figuras geométricas simples o
complejas. Se observa una afectacién del aprendizaje de dibujos sin significacién, caras y
melodias. La tarea de memorizacién de la colocacién espacial de bloques por encima del
nimero miximo que se retienen de forma inmediata (supraspan) es muy sensible a lesiones
hipocdmpicas derechas.
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Figura 3.3. Lobectomia temporal en paciente afectado de epilepsia.

3.3.4. Traumatismos craneoencefalicos

La situacién de amnesia en el TCE es reversible en la mayoria de los casos, pero en
los pacientes en los que se ha registrado una amnesia postraumdtica superior a una sema-
na, el 50% tiene dificultades de memorizacién de nueva informacidn, es decir presenta
como secuela postraumdtica una afectacién de la memoria. Las quejas subjetivas sobre
la memoria en el funcionamiento cotidiano a menudo permanecen aun cuando el pacien-
te rinde ya de forma normal en los tests neuropsicolégicos de memoria. Las alteracio-
nes persistentes en las capacidades de realizar nuevos aprendizajes en los TCE son debi-
das a la atrofia del propio hipocampo que se puede evidenciar mediante estudios
volumétricos de RM, aunque también pueden contribuir las lesiones difusas de sustan-
cia blanca.

Las repercusiones de las secuelas de memoria en los TCE son muy importantes en pacien-
tes jovenes que estdn en época de aprendizaje, ya que pueden quedar con unas capacidades
limitadas para poder cursar nuevos estudios.

Entre las tareas sensibles a los efectos del TCE podemos citar la capacidad de aprender
listas de palabras (test de aprendizaje auditivo-verbal de A. Rey) y la capacidad de retener
figuras geométricas y sus relaciones espaciales (memoria de la figura compleja de Rey). La
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Figura 3.4. Copia y memoria de la figura compleja de Rey en un paciente
con TCE grave que presentaba amnesia y abundantes fabulaciones.

memoria inmediata, medida como la evocacién de digitos directos, es resistente al trauma-
tismo craneoencefdlico. Los digitos inversos son mds sensibles a los efectos del traumatismo
ya que suponen una alta carga de memoria operativa. Esta puede también estar alterada bien
sea por lesiones focales pre-frontales dorso-laterales o bien sea por las alteraciones de la sus-
tancia blanca que dificultan la conectividad entre las dreas parietales posteriores y el cértex
pre-frontal, regiones cerebrales implicadas en este tipo de memoria. Los trastornos de memo-
ria operativa pueden ser también debidos a alteraciones en los sistemas de neurotransmisién
ascendentes.

3.4. Nomenclatura de la memoria usada en Neuropsicologia Clinica

Hasta aqui hemos citado diversos tipos de memoria, y como hemos podido observar
muchos de ellos representan dicotomias. Describiremos algunas de estas dicotomias, siem-
pre que tengan algtin sentido neuropsicoldgico, ya sea porque se puedan observar de for-
ma diferencial en patologias que producen dafio de estructuras cerebrales distintas, ya sea
porque tengan valor clinico para el diagnéstico diferencial o para el abordaje terapéutico
de las amnesias.

A) Memoria a corto y largo plazo

Esta divisién es practicamente equivalente a la de memoria primaria y secundaria.
La memoria a corto plazo se refiere a la evocacién inmediata del material presentado o
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durante un repaso ininterrumpido. Tiene una capacidad o amplitud limitada. En el caso
de la repeticién de digitos la amplitud es de 7 mds o menos 2. Son ejemplos de esta
memoria la repeticiéon de digitos, palabras, frases, secuencias de bloques sefialados, rit-
mos, ndmeros de teléfono, etc. La memoria a largo plazo se refiere a la evocacién de
informacién después de un intervalo en el que el sujeto centra su atencién en otra tarea.
Posee una capacidad muy poco limitada, y por tanto no se ve acotada por una determi-
nada amplitud.

Dada la controversia existente en la investigacién experimental respecto al lapso de tiem-
po que puede considerarse que separa la memoria a corto y a largo plazo, pero también a la
posibilidad de que se trate de un continuum en Neuropsicologfa Clinica, no se usan estos
términos y se habla de evocacién inmediata (sin demora) o evocacién con demora (2, 20,
30 minutos). Sin embargo, la disociacién entre ambos tipos de memoria se ha observado en
los pacientes amnésicos H. M., N. A., con sindrome de Korsakoff y otros. Todos ellos tie-
nen una memoria a corto plazo normal y a largo plazo alterada. También se ha observado
una disociacién a la inversa, Warrington y su equipo estudiaron un paciente que presenta-
ba una alteracién muy severa de la memoria verbal a corto plazo sin tener afectada la memo-
ria a largo plazo, lo cual contradice la idea cldsica de que la primera sea un paso necesario
para la formacién de la segunda.

La memoria verbal a corto plazo estd mediatizada fundamentalmente por las dreas de
las circunvoluciones angular y supramarginal del hemisferio izquierdo (dreas 39 y 40
de Brodmann). La memoria a corto plazo es especifica segtin el hemisferio, las lesiones
izquierdas afectan a la memoria verbal y las derechas a la memoria visuoespacial.

B) Aprendizaje y memoria

Los conceptos de aprendizaje y memoria estdin muy relacionados. Aprendizaje es el
proceso de adquisicién de nueva informacién, mientras que memoria se refiere a la per-
sistencia del aprendizaje en un estado que puede ser puesto de manifiesto en un tiempo
posterior.

En las tareas clinicas habituales, se entiende como aprendizaje el sucesivo acimulo de
informacién por repeticiones sucesivas (test de aprendizaje de Rey, el test de recuerdos
de Buschke, los pares asociados de la bateria Wechsler Memory Scale, el aprendizaje de
listas de palabras de la bateria de Luria-Christensen o Luria-Nebraska) o las tareas
de “supraspan” (Lezak et al., 2004). La memoria serfa la retencién de la informacién apren-
dida en las listas de palabras después de un intervalo (20, 30 minutos). Las curvas de apren-
dizaje son clinicamente dtiles, ya que permiten diferenciar entre aprendizaje lento (nece-
sita muchas repeticiones para alcanzar el nivel) y ausencia de aprendizaje (a pesar de repetir
multiples veces la misma informacién no mejora). La retencién del material aprendido
tras varias repeticiones nos informa sobre si el paciente es capaz de evocar y reconocer el
material aprendido.
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C) Codificacion y evocacion

La codificacién se refiere al proceso por el cual la informacién fisica se convierte en una
representacién mental almacenada. Evocacidn es el proceso por el que la informacién pre-
viamente almacenada se puede rescatar a la conciencia. Esta distincién estd experimental y
clinicamente muy documentada en los pacientes con demencias subcorticales y en el enve-
jecimiento. El déficit de evocacién se ha referido con dos nombres forgetfitlness o “el fené-
meno del nombre en la punta de la lengua”. La afectacién de la memoria de evocacién con
una codificacién normal se puede explorar registrando la diferencia entre la informacién
evocada espontdneamente y la evocada tras consignas fonéticas y semdnticas (empieza por
la letra M, es una fruta), tras preguntas (;dénde habia nacido Ana Pérez?), o por reconoci-
miento (;cudl de estos zapatos le mostré antes?).

D) Ampnesia retrégrada y anterdgrada

La distincién retrograda-anterdgrada se refiere a las amnesias en las que se puede iden-
tifi-car el momento de aparicién del trastorno, es decir, cuando la lesién cerebral es aguda.
Tal serfa el caso de las amnesias quiridrgicas, traumdticas, encefaliticas, etc., pero no el de las
amnesias de los procesos degenerativos, como la enfermedad de Alzheimer.

La pérdida de memoria anterior en el tiempo al momento en el que el paciente quedé
amnésico se denomina amnesia retrégrada y el periodo posterior durante el que no puede
aprender nueva informacién se denomina amnesia anterégrada. La retrégrada se examina
pidiendo al paciente la evocacién de sucesos propios vividos (memoria autobiogrifica), el
reconocimiento de personajes famosos (caras, voces), el recuerdo de sucesos histéricos famo-
sos (guerras, enfrentamientos, etc.) o el conocimiento de programas de televisién, peliculas
de cine, etc. La memoria anterégrada debe ser comprobada con el aprendizaje de nuevo
material, es decir, a través de listas de palabras en las que deben aprenderse nuevas asocia-
ciones, del recuerdo de nuevos episodios de la vida propia o con la memorizacién de even-
tos ficticios.

E) Memoria reciente y memoria remota

La distincion se aplica a la dimensién de la memoria retrégrada. Se refiere al hecho, bien
documentado, denominado ley de Ribot, segin el cual, las memorias mds antiguas se con-
servan mds que las memorias mds recientes. Este hecho se hace evidente en el envejecimiento
normal, donde se observa que progresivamente los ancianos tienden a rememorar mejor los
hechos ocurridos durante su infancia y juventud. Estas evocaciones contrastan en frecuen-
cia y nitidez con las de sucesos més recientes, como lo ocurrido durante las dltimas vaca-
ciones, quién vino la semana anterior de visita 0 qué comié ayer. Experimentalmente, se ha
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probado la existencia de un gradiente temporal en la pérdida de memoria remota, median-
te pruebas en las que el paciente debe evocar informacién semdntica y episédica clasificable
por décadas. En los pacientes con sindrome de Korsakoff, se observa un gradiente tempo-
ral, mientras que no se ha podido comprobar en patologias como la enfermedad de Alzhei-
mer o de Huntington.

F) Memoria declarativa y procedimental

Procede de Squire y Cohen en 1984. La memoria declarativa se refiere a la adquisi-
cién de hechos o datos directamente accesibles a la conciencia. La memoria procedimen-
tal se refiere al aprendizaje de tareas perceptivo-motoras (lectura en espejo, rotor de per-
secucién) que no son directamente accesibles a la conciencia. Mds adelante se ha distinguido
entre memoria declarativa y no declarativa para incluir tareas no perceptivo-motoras como
el priming semdntico, que se refiere a la memoria no consciente de la presentacién de un
material que posteriormente puede facilitar asociaciones con el material subsiguiente (Squi-
re'y Zola, 1996). La distincién entre memoria explicita e implicita proviene de Schacter
(1992) y apunta en el mismo sentido.

Aprendemos qué son las cosas: una silla, un perro, la torre de Pisa, o quiénes son unas
determinadas personas; todo este conjunto pertenece a la memoria declarativa. También
es aprendizaje declarativo el color del mar, el tacto de la naranja, el olor del café, el gusto
de la pera, la localizacién de nuestra casa, los episodios vividos durante la infancia o lo
que le sucedié a tal amigo. Pero ademds aprendemos cémo andar en bicicleta, nadar, usar
los cubiertos, comportarnos ante un superior. Este serfa el aprendizaje de hébitos o pro-
cedimientos.

La dicotomf{a declarativa-no declarativa se sostiene por el hecho de que los pacientes
amnésicos tienen un déficit que afecta dnicamente a la memoria declarativa; mientras que,
por el contrario, los pacientes con demencias subcorticales en las que se afectan preferen-
temente los ganglios basales tienen alterada la memoria procedimental. El efecto priming
estd conservado en las amnesias clésicas y en la enfermedad de Huntington, pero, en cam-
bio, estd alterado en la enfermedad de Alzheimer (Tulving y Schacter, 1990).

G) Memoria episédica y semdntica

La memoria declarativa puede ser dividida en episédica y semdntica. La divisién pro-
cede de Tulving, 2002. La memoria episddica se refiere a la informacién aprendida en un
tiempo y espacio concreto de la propia vida, por ejemplo, qué comimos durante el dia.
La memoria semdntica se refiere al conocimiento general del mundo sin ningin ligamen
con el contexto espacio-temporal; por ejemplo, cudl es la capital de Italia, quién era John
Kennedy, etc. En las amnesias de Korsakoff, la memoria episédica estd severamente alte-
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rada mientras que la semdntica estd conservada. En la enfermedad de Alzheimer, aunque
ambas estdn alteradas, a veces predomina la afectacién de la semdntica sobre la episédica.
El paciente es capaz de evocar detalles de lo que hizo el dia anterior sin poder evocar exac-
tamente el nombre de lo que comié o de la persona con la cual fue a dar un paseo. En los
pacientes con enfermedad de Huntington también se observa una fuerte disociacién semén-
tico-episddica a favor de una mayor preservacién de la semdantica.
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4

El lenguaje vy sus alteraciones:
afasias, alexias, agrafias y aprosodias

4.1. Introduccion

Los conocimientos que hoy tenemos sobre la relacién cerebro-lenguaje se han ido constru-
yendo a lo largo de muchos afios. En este recorrido se pueden distinguir varias etapas. La
primera se basé en el estudio de casos aislados de pacientes con trastornos del lenguaje.
Cuando un paciente llamaba la atencién por sus trastornos en el lenguaje, era estudiado con
mayor o menor detenimiento. Cuando el paciente fallecia se realizaba, si era posible, el estu-
dio autdpsico, relacionando los déficits observados en vida con los resultados del andlisis
post mértem. Este procedimiento de estudios de caso tinico, lento, y en muchas ocasiones
dependiente del azar, se desarrollé desde mediados del siglo x1X hasta la primera mitad del
siglo XX. En esta etapa Broca, Wernicke, Lichtheim y Dejerine definen las dreas cerebrales
fundamentales en el procesamiento del lenguaje y describen los principales trastornos oca-
sionados por su lesién.

Una segunda etapa se desarrolla desde mediados de los afios sesenta del siglo XX hasta
los comienzos de la década de los ochenta. Por un lado, se produce un avance considerable
en el conocimiento de la organizacién anatémica, fisiolégica y funcional del cerebro. Por
otro lado, las exploraciones con radioisétopos permiten los primeros estudios en los que los
déficits que presentan los pacientes en ese momento pueden relacionarse con la localizacién
de las lesiones 7 vivo. Asi, en 1967, Frank Benson presenta el estudio de 100 pacientes afé-
sicos relacionando la localizacién anterior o posterior de la lesién con diferentes caracteris-
ticas de su produccién oral. Posteriormente, la aparicién de la Tomografia Axial Computa-
rizada (TAC), refuerza la realizacién de los estudios clinico-anatomopatoldgicos. En esta
etapa se retoman los modelos conexionistas cldsicos.

En la actualidad estamos viviendo una tercera etapa, en la que la Neuropsicologia del
Lenguaje ha experimentado un importante avance a partir de los progresos en las técnicas
de neuroimagen. En primer lugar, la aparicién y desarrollo de la resonancia magnética ha
reforzado los estudios lesionales, permitiendo el examen de amplias muestras de pacientes
y una importante precision en la delimitacién de las lesiones asociadas a las alteraciones del
lenguaje. Tomados en su conjunto, los estudios lesionales que se han realizado con diferen-
tes técnicas de RM han confirmado, en lineas generales, las propuestas cldsicas. Pero los nue-

125



Manual de Neuropsicologia

vos datos enriquecen, matizan y, a veces, modifican las antiguas concepciones. En segundo
lugar, el desarrollo de las técnicas de imagen funcional (tomografia por emisién de positro-
nes y RM funcional, principalmente) ha permitido un acercamiento diferente para exami-
nar la relacién cerebro-lenguaje mediante el registro de la actividad cerebral asociada a la
realizacién de diferentes tareas lingiiisticas. Los estudios de imagen funcional se han cen-
trado especialmente en el procesamiento de palabras aisladas, pero han suministrado una
gran cantidad de datos al conocimiento del sustrato neural del lenguaje.

Actualmente, los modelos neurales del lenguaje combinan los hallazgos procedentes de
ambos acercamientos. Las técnicas funcionales permiten identificar las dreas activadas cuan-
do los sujetos realizan determinadas tareas lingiiisticas. Los estudios lesionales permiten loca-
lizar las dreas o sistemas cerebrales asociados a los déficits que presentan los pacientes. Ambos
acercamientos son complementarios. El primero aportaria evidencias de las dreas implica-
das en un proceso determinado, como, por ejemplo, nombrar un objeto, pero no permite
determinar cudles son esenciales para ese proceso. El segundo aportaria evidencias sobre las
dreas esenciales para una determinada tarea o funcién y las diferentes consecuencias que se
derivan de la lesién de cada una (Lee, Kankan y Hillis, 20006).

4.2. Bases neurales del lenguaje
4.2.1. Primeras propuestas

La segunda mitad del siglo xIX fue de una gran productividad en el establecimiento del sus-
trato neural del lenguaje. La trascendencia de estos hallazgos es atin més notoria si tenemos
en cuenta los limitados medios a partir de los cuales se realizaron. La primera gran aporta-
cién de este periodo es la realizada por Paul Broca, médico y antropdlogo francés, entre 1861
y 1865. El paciente con el que inicia sus trabajos, Leborgne, es un paciente de 51 afos al
que Broca examind por un motivo totalmente alejado del lenguaje: sufria una extensa gan-
grena en su pierna derecha. Broca observé que su habla se limitaba a una expresién: “tan”.
Sin embargo, parecia entender la mayoria de las preguntas que se le planteaban y respondia
correctamente mediante gestos, por lo que su comprensién fue considerada como normal.
Interesado por el caso, Broca recopilé la informacién disponible y estudié detenidamente
su historia. Leborgne habia sido ingresado a los 30 afios como consecuencia de la pérdida
del habla. Posteriormente, aparecié una pardlisis que se inicié en el brazo derecho, exten-
diéndose después a la extremidad inferior. Leborgne fallecié tan sélo unos dfas después de
ser examinado por Broca. El examen post mértem revelé un extenso dano cerebral, debido
a una infeccién crénica que afectaba al créneo, meninges y gran parte del hemisferio izquier-
do. Broca realizé un andlisis de la lesién intentando establecer cudl era su origen y su pro-
gresién y relacionando estos datos con la evolucién clinica. Llegé a la conclusién de que la
lesién original ocupaba el “pie” de la tercera circunvolucién frontal izquierda. Esta lesion
era la responsable de la pérdida del habla sufrida inicialmente por el paciente. Posterior-
mente la lesién habia avanzado, ocasionando la pardlisis derecha.
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Figura 4.1. El cerebro de Leborgne, el primer paciente estudiado
por P. Broca, se conserva en el Museo Dupuytren (Paris).

A partir de los datos reunidos tras el estudio de Leborgne y otros pacientes, Broca
propuso que la facultad para articular el lenguaje estarfa localizada en la tercera circun-
volucién frontal izquierda. Esta drea es conocida desde entonces como drea de Broca. No
se ha mantenido, sin embargo, el término afemia, que fue el utilizado por Broca para
referirse al trastorno que aparece como consecuencia de su lesién. Este término fue sus-
tituido posteriormente por el de afasia siguiendo la propuesta de Trousseau (por ejem-
plo, afasia de Broca). En 1865, Broca publica un segundo escrito de trascendencia, en
el que llama la atencién sobre el hecho de que las lesiones que alteraban el habla fueran
izquierdas, y establece que, para las personas diestras, el hemisferio izquierdo era el res-
ponsable del habla.

Poco después, en 1874, Karl Wernicke presenta varios casos de alteraciones del len-
guaje con caracteristicas diferentes. Dos de sus pacientes presentaban una alteracién con-
siderable de la comprensién. Ademds, tenfan dificultades en el habla, aunque el trastorno
expresivo era diferente al que habia sefialado Broca: hablaban con fluidez, mantenian patro-
nes de entonacidn, pero cometian errores en el habla. El estudio post mértem de uno de
estos pacientes mostré una lesién en la primera circunvolucién superior temporal izquier-
da, extendiéndose hacia el 16bulo parietal. Wernicke propuso que esta drea, conocida des-
de entonces como drea de Wernicke, constituia un centro para “las imagenes auditivas de
las palabras”, necesario para la comprensién del lenguaje oral. A partir del estudio de estos
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y otros casos, Wernicke desarrolla un modelo conexionista segin el cual el lenguaje es el
producto de la actividad de una serie de centros (4reas corticales) y de los sistemas de cone-
xiones (fasciculos de asociacién) entre éstos. El lenguaje oral implicaria la interaccion entre
dos centros cerebrales: el que contiene las imdgenes auditivas de las palabras (4rea de Wer-
nicke), en el giro temporal superior, y el de las representaciones motoras (drea de Broca),
produciéndose un flujo de activacién desde el posterior al anterior. La activacién se trans-
mite a través de un sistema de fibras identificadas posteriormente como fasciculo arquea-
do. Segin Wernicke la lesién de este sistema de conexiones produciria un tercer tipo de
afasia, la afasia de conduccién.

Figura 4.2. Esquemas de Wernicke (1874) que representan los centros y vias
implicados. Obsérvese que utilizé una representacion del hemisferio derecho,
sin tomar en consideracion el concepto de dominancia del hemisferio izquierdo,
ya formulado por Broca. A: lenguaje oral; B: lenguaje escrito.

El modelo inicial de Wernicke fue desarrollado por Ludwig Lichtheim (1885), intro-
duciendo la propuesta de un “centro de los conceptos de objetos”, un drea donde “se ela-
boran los conceptos”. De esta forma, la produccién intencional, propositiva “volitiva” del
lenguaje dependeria de las conexiones entre el “centro de los conceptos” y el 4rea de Broca,
mientras que las conexiones desde el drea de Wernicke al 4rea de Broca servirfan para el habla
no “volitiva”, como, por ejemplo, la repeticién. Las desconexiones entre el “centro de los
conceptos” y las dreas de Wernicke o de Broca producirian las llamadas afasias transcortica-
les, en las que se mantendria intacta la repeticidn, pero se afectarfa la comprensién o el habla
propositiva, respectivamente. Posteriormente, Jules Déjerine incorporé al modelo conexio-
nista de Wernicke-Lichtheim un centro vital para la lectoescritura, una zona visual-verbal,
localizada en el giro angular izquierdo.
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Figura 4.3. Modelo de Wernicke-Lichteim. En la figura se representan los centros
y conexiones implicados en el lenguaje oral. Los nimeros 1 al 7 sefialan las posibles
alteraciones por lesiones en los centros o en los sistemas de conexiones. Por ejemplo:

1. Afasia motora (de Broca); 2. Afasia sensorial (de Wernicke); 3. Afasia
de conduccion, etc.

En la segunda etapa del estudio del sustrato cerebral del lenguaje uno de los autores més
influyentes fue Norman Geschwind (1965, 1972). Organizé el Centro de Investigacién de
la Afasia, en el Boston Veterans Administration Hospital, y la clasificacién de las afasias que
realiz6 junto a D. E Benson en 1971 sigue siendo hoy un punto de referencia en el estudio
de los trastornos del lenguaje. Geschwind reelaboré las propuestas cldsicas de Wernicke-
Lichteim. En su modelo, el 4rea de Broca contendria las reglas por las que el lenguaje pue-
de codificarse como articulacién, los programas motores para coordinar los movimientos de
la musculatura implicada en el habla. El 4rea de Wernicke estarfa involucrada en el recono-
cimiento de los patrones del lenguaje oido, contendria los modelos o formas auditivas de
las palabras. Es la regién clave en los procesos de comprensién del lenguaje. El fasciculo
arqueado conectarfa ambas zonas, de forma que los modelos auditivos puedan transmitirse
desde el drea posterior al anterior. El giro angular, zona de paso entre la regién visual y la
auditiva, participa en la transformacién del modelo visual de una palabra en su modelo audi-
tivo: contiene las “reglas” para hacer aparecer la forma auditiva en el drea de Wernicke. En
la figura 4.4 se representan estas dreas y la secuencia de eventos que mediarfan la pronun-
ciacién de una palabra oida o leida.
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Figura 4.4. Modelo de Norman Geschwind. B: Area de Broca; W: Area de Wernicke;
GA: Giro angular. No se sefialan las dreas corticales asociativas que interaccionen con
la corteza linguistica. Parte izquierda: secuencia necesaria para repetir una palabra oida;
A: Cortex auditivo; M: Cértex motor. Parte derecha: secuencia necesaria
para leer en voz alta una palabra escrita; V: cortex visual.

Ademais, Geschwind sefiala que la produccién y la comprensién lingiiistica exigen
que estas estructuras perisilvianas (situadas alrededor de la cisura de Silvio) estén en cone-
xién con otras dreas corticales asociativas. Cuando esto no ocurre, se produce un “aisla-
miento” de las zonas del lenguaje que ocasiona un trastorno expresivo y de la compren-
sién. El caso de una paciente estudiada por Geschwind en 1968, que habia sufrido un
envenenamiento por monéxido de carbono, demostraba la importancia de estas cone-
xiones. Esta paciente era incapaz de hablar de forma espontdnea y no comprendia el len-
guaje. De forma sorprendente, se mostraba capaz de repetir, con una correcta articula-
cién, las palabras o frases que se le decfan. El examen post mértem reveld una lesién
cortical y de sustancia blanca que aislaba las zonas del lenguaje del resto de la corteza,
pero que preservaba las dreas perisilvianas: las dreas de Broca y Wernicke, asi como que
las vias auditivas y motoras no habian sido afectadas. Segiin Geschwind la repeticién se
conservaba porque las conexiones internas estaban intactas, pero las palabras no podian
provocar asociaciones en otras regiones corticales, produciendo las alteraciones en la com-
prensién, ni estas regiones tenfan acceso a las dreas del lenguaje, causando las alteracio-
nes en la produccién.

4.2.2. Modelos actuales
El tercer momento en el desarrollo de los modelos neurales del lenguaje se inicia con la

aparicion de la resonancia magnética y continta hasta la actualidad. La RM ha reforzado
los estudios lesionales, permitiendo el examen de amplias muestras de pacientes y una
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importante precisién en la delimitacién de las lesiones asociadas a las alteraciones del len-
guaje. Asi, por ejemplo, se ha observado que las lesiones que producen una afasia de Bro-
ca permanente deben extenderse mds alld de la zona del giro frontal inferior que se con-
sidera cldsicamente como 4rea de Broca (drea de Brodmann, AB, 44/45). O que pequefias
diferencias en la localizacién de las lesiones en el propio opérculo frontal izquierdo,
producen perfiles de afectacién diferentes. Ademds, la utilizacién combinada de técnicas
dindmicas de RM (técnicas de difusién y perfusion) permiten diferenciar qué componen-
tes del cuadro afésico agudo de un paciente pueden ser atribuidos a la regién infartada, y
cudles se deben al mal funcionamiento de la zona de penumbra isquémica. Asi, por ejem-
plo, el grupo de Hillis ha observado que durante los primeros dias tras un accidente cere-
brovascular, la mejorfa en la comprension de palabras estd relacionada con la reperfusién
del 4rea de Wernicke (AB 22) o que la mejoria en tareas de denominacién estd relaciona-
da no sélo con la reperfusion de las dreas de Wernicke (AB 22) y Broca (AB 44/45), sino
también de otra 4drea fuera de la corteza perisilviana, el drea 37 izquierda (regién temporal
postero-inferior/giro fusiforme).

A partir del desarrollo de las técnicas de neuroimagen funcional, se han realizado
numerosos estudios de la actividad cerebral asociada a la realizacién de tareas lingiiisticas.
Aunque los datos no configuran adn un cuadro totalmente coherente, se pueden sefialar
dos grandes grupos de resultados. Por un lado, los estudios de imagen han confirmado la
relevancia de las dreas definidas en los estudios lesionales. Price (2000), integrando los
hallazgos de numerosas investigaciones y combinando datos de tareas de audicién, repe-
ticién y lectura de palabras, concluye que la activacién observada en la parte posterior de
la corteza temporal superior izquierda, se corresponderia con la activacién de las “repre-
sentaciones auditivas de las palabras” (drea de Wernicke). Las registradas en el opérculo
frontal/insula anterior se corresponderfan con la activacién de las “representaciones moto-
ras de las palabras” (drea de Broca), mientras que la activacion de varias 4reas extrasilvia-
nas, en la corteza temporal y parietal, representarfan el equivalente a la actividad del “cen-
tro de los conceptos”. Recordemos que ni Wernicke ni Lichtheim propusieron una
localizacién especifica para el llamado “centro de los conceptos”. Cuando, posteriormen-
te, Geschwind asume la idea fundamental que subyace tras la propuesta de un “centro de
los conceptos”, es decir, que el lenguaje no se reduce a la actividad de las 4reas perisilvia-
nas izquierdas, sefiala la importancia de la corteza extrasilviana, de tal forma que si las
dreas perisilvianas quedaban aisladas del resto de la corteza se alteraban tanto los procesos
de comprensién como los de produccién del lenguaje.

Por otro lado, se estd intentado precisar la funcién de las diferentes 4reas y de los sis-
temas que conforman. En este intento, las controversias son varias. Asi, por ejemplo, se
intenta precisar el papel del cértex frontal inferior izquierdo. Esta regién cerebral apare-
ce implicada en una amplia variedad de tareas con diferentes demandas tales como pro-
cesamiento fonoldgico, semdntico y/o sintdctico. Démonet y Thierry (2001) proponen la
existencia de un gradiente funcional organizado espacialmente, desde la zona dorso-pos-
terior a la ventro-anterior. Las tareas con mayor demanda de procesos fonolégicos esta-
rian asociadas a una actividad de las zonas mds posteriores (AB 44, o incluso cértex insu-
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lar anterior), mientras que una mayor demanda de procesos semdnticos se asociaria a una
mayor activacién de las zonas mds ventro-anteriores (AB 47).

Otro tema controvertido es el papel del giro angular izquierdo, un 4rea relacionada
con las “formas visuales de las palabras” en los modelos lesionales cldsicos. Algunos estu-
dios apoyarian este papel, mientras que otros no consideran que sea relevante para las
representacion visuales de las palabras, sino que formaria parte de un sistema témporo-
parietal para el procesamiento semdantico. Otros debates de interés son los relativos al papel
del cértex infero-temporal izquierdo (giro fusiforme, AB 37/20) en la lectura, acceso 1éxi-
co y procesamiento semdntico; el papel del cértex temporal anterior en los procesos 1éxi-
co-semdnticos y la asociacién entre regiones cerebrales especificas y diferentes categorias
semdnticas (animales frente a objetos, animales frente a herramientas, nombres frente a
acciones, etc.).

Los hallazgos procedentes de los estudios lesionales y funcionales han modificado la
forma de entender el sustrato neural del lenguaje. En la actualidad se considera que el len-
guaje no estd sustentado sélo por unos pocos centros cerebrales. El lenguaje serfa el resul-
tado de la actividad sincronizada de amplias redes neuronales, constituidas por diversas
regiones corticales y subcorticales y por numerosas vias que interconectan estas regiones
de forma reciproca.

En la propuesta de Antonio y Hanna Damasio estdn claramente reflejados estos princi-
pios generales (Damasio y Damasio, 1992, 2000). Proponen la existencia de tres grandes
sistemas cerebrales:

a) un sistema para representar los conceptos, construido a partir de las interacciones
sensoriales y motoras con el entorno;

b) un sistema para representar los fonemas, las palabras y las reglas sintdcticas para com-
binar palabras (sistema lingiifstico);

¢) un tercer sistema intermediario entre estos dos primeros.

El sistema lingiiistico estaria localizado en el hemisferio izquierdo e incluye varias redes
o sistemas interconectados. Asi, el sistema perisilviano anterior serfa el responsable de la
conjuncién o ensamblaje de los fonemas dentro de las palabras y de las palabras en frases,
esto es, la ordenacién temporal de los elementos lingiiisticos. El sistema perisilviano poste-
rior contendria los registros auditivos y cinestésico de los fonemas y de las secuencias foné-
micas que configuran las palabras, y es donde se inicia la secuencia de eventos que condu-
ce a la comprensién. Esta se producird cuando se activen los conceptos asociados con los
registros de una palabra dada. Dependerd de numerosas zonas corticales, de diferentes moda-
lidades y jerarquias, que se distribuyen en la corteza parietal, temporal y frontal. El sistema
perisilviano posterior es necesario también para formar una representacion interna auditi-
va y cinestésica de las palabras para que sean vocalizadas. Un complejo sistema de cone-
xiones unirfa el cértex temporal, parietal y frontal bidireccionalmente y serfa el equivalen-
te al cldsico fasciculo arqueado.
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El cértex temporal izquierdo, fuera de las dreas cldsicas del lenguaje, actda como un sis-
tema intermediario entre el sistema conceptual y el lingiiistico. Estarfa implicado en el acce-
so a nombres de personas, objetos, animales, etc. Los pacientes con lesiones en estas zonas
tienen preservados los conceptos, pero tienen dificultades para evocar las formas léxicas
correspondientes. Se trata de un sistema intermediario o de mediacién en la recuperacién
léxica, un sistema que permite acceder a las formas léxicas.

Damasio y Damasio sefialan también la participacion en la red neural del lenguaje
de los nucleos subcorticales (ganglios basales y tdlamo), del cértex frontal medial (drea
motora suplementaria y giro cingulado anterior), con un importante papel en la inicia-
cién y mantenimiento del habla, y del hemisferio derecho, al que asignan una especial
contribucién en los automatismos verbales, los aspectos narrativos y del discurso y en la
prosodia.

M. Marsel Mesulam (1998) realiza también una interesante propuesta sobre la organi-
zacién del sustrato neural del lenguaje, enmarcada en una formulacién general sobre el fun-
cionamiento de las diferentes regiones cerebrales. Para Mesulam, el lenguaje estd sustenta-
do por una red neural a gran escala. Las 4reas de Wernicke y de Broca constituyen los
dos nédulos cruciales, los “epicentros”, de dicha red. El 4rea de Broca, concebida como el
AB 44 y el cértex heteromodal adyacente, constituye el polo sintdctico-articulatorio de la
red. El drea de Wernicke, ademids del tercio posterior del giro temporal superior (AB 22),
incluirfa las partes adyacentes de las 4reas heteromodales AB 39 y 40 y, posiblemente, par-
te del giro temporal medio. Constituye el polo Iéxico-semdntico de la red. No se trata de
centros de almacenamiento, sino de regiones transmodales, es decir, dreas que permiten acce-
der e integrar informacién ampliamente distribuida.

Ademis de estos nodos criticos, la red neural que subyace al lenguaje estaria consti-
tuida por otras regiones corticales unimodales y transmodales, que estarfan conectadas,
de forma reciproca, con ambas regiones nodales. Esto permite que las interacciones en
la red se produzcan tanto de forma serial como en paralelo. Estructuras subcorticales,
como el tdlamo y el estriado, estarfan también conectadas con las regiones nodales y/o
otros componentes corticales de la red. A su vez, las redes subyacentes a diferentes domi-
nios (reconocimiento de objetos, memoria, atencién...) compartirfan determinadas regio-
nes corticales y subcorticales.

La propuesta de Mesulam se centra especialmente en el papel del drea de Wernicke.
Esta regién no se considera como un almacén central del Iéxico mental, sino como una
“puerta de acceso” que coordina las interacciones reciprocas entre las representaciones sen-
soriales de las palabras (visuales o auditivas) y las asociaciones que les dan significado. Asi,
la lesion del drea de Wernicke no destruye las representaciones de las palabras, pero hace
imposible comprender (descodificar) las palabras presentadas en cualquier modalidad (visual
o auditiva) o enlazar las percepciones y conceptos con las palabras correspondientes. Esta
es la razén por la que la afasia de Wernicke produce un déficit en comprensién, indepen-
dientemente de la modalidad del 7npuz, y también un déficit en la capacidad para expresar
los pensamientos con las palabras apropiadas. El caso es distinto cuando las lesiones inte-
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rrumpen el 7mput visual o auditivo al 4rea de Wernicke. Estas lesiones alteran la compren-
sién del lenguaje escrito u oral, pero no afectan a la capacidad para expresar verbalmente
los pensamientos. Por otro lado, las lesiones que no afectan al drea de Wernicke, pero que
interrumpen sus conexiones con otras regiones corticales asociativas, alteran también la
capacidad de comprensién del lenguaje y la capacidad para convertir los pensamientos en
lenguaje.

En los procesos de recuperacién léxica tienen un papel fundamental las llamadas
“dreas preléxicas”, que son especificas para diferentes categorias de estimulos. Este concepto
es muy similar al de sistema intermediario que aparece en la propuesta de Damasio y Dama-
sio. Estas dreas se localizan fuera del 4rea de Wernicke, estdn ampliamente distribuidas y se
sitdan préximas a las dreas implicadas en la codificacién perceptiva de dicho estimulo. Asf,
por ejemplo, el drea preléxica que media el proceso de nombrar un color se localiza en un
drea adyacente al drea V4, en el hemisferio izquierdo. Estas dreas participan tanto cuando
se realiza un acceso al léxico desde un evento sensorial (un estimulo visto, por ejemplo)
como cuando se accede desde el conocimiento conceptual. Son necesarias, pero no sufi-
cientes, para el proceso de denominacidn, ya que la lesién del drea de Wernicke altera la
denominacién aunque estas dreas estén intactas.

En la figura 4.5 se representa de forma muy esquematica la propuesta de Mesulam de
los procesos y 4reas involucradas en la recuperacién léxica y la comprensién de palabras. La
denominacién a partir de un estimulo visual implicaria los siguientes pasos:

a) codificacién sensorial y perceptiva (regiones indicadas por “Per”);

b) activacién de las dreas intermediarias 1éxicas (4reas preléxicas, “Lex”);

¢) proyecciones desde las correspondientes dreas preléxicas al drea de Wernicke que
activaria la forma auditiva de la palabra (fonolégica). Esto permite que la palabra
sea articulada a partir de la mediacién del drea de Broca y otras regiones premo-
toras.

Cuando el proceso se inicia a partir de un pensamiento o idea, la activacién de “Lex”
se realizarfa respondiendo a una representacion generada internamente por el sistema
semdntico. La comprensién de una palabra implicaria la codificacién perceptiva de la for-
ma de la palabra en el cértex asociativo visual o auditivo, su transmisién al drea de Wer-
nicke, que activaria las correspondientes 4reas intermediarias (Lex), lo que lleva a la evo-
cacién de las asociaciones distribuidas que definen el significado de la palabra.

En resumen, los actuales modelos neurales amplian la definicién anatémica de los clé-
sicos centros del lenguaje e incluyen, ademds, nuevas dreas, corticales y subcorticales, como
partes del complejo sistema neural que sustenta el lenguaje. Por otro lado, las unidades
que componen los sistemas o redes se contemplan como regiones funcionales ricamente
interconectadas, generalmente de forma bidireccional. La organizacién anatémica y fun-
cional de las diferentes dreas o circuitos debe todavia definirse con mayor precisién, pero
los tltimos afios han supuesto un avance importante.
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Formas
auditivas de
las palabras

Formas
visuales de
las palabras

Output +— /W\

LEX
PER
£
Color \ va
Animales s : fus?g?me
Herramientas / Vs
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[ Areas transmodales para ]

el reconocimiento

Figura 4.5. Modelo de Mesulam: representacion esquemdtica de algunos componentes
de la comprension de palabras y la recuperacion léxica. B: drea de Broca; W: drea de
Wernicke; Lex: areas preléxicas; Per: dreas para la codificacion perceptiva del color (V4),
objetos y caras (giro fusiforme), y movimiento (V5); Output: habla o escritura.
(Fuente: adaptado de Mesulam, 1998.)

4.3. Las afasias

Son las principales alteraciones del lenguaje. Se entiende por afasia la pérdida o alteracién
del lenguaje como consecuencia de algtn tipo de dafio cerebral adquirido. Se produce un
deterioro en la produccién y en la comprensién lingiiistica, aunque la severidad del tras-
torno en cada 4rea suele ser diferente. La alteracién fundamental en la afasia se produce en
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el sistema neural para el procesamiento lingiiistico. No se trata, por tanto, de un proble-
ma perceptivo ni de un problema motor porque, aunque ambos pueden dar lugar a una
dificultad en tareas lingiiisticas, no producen verdaderas afasias. Asi, por ejemplo, una alte-
racién del input auditivo que recibe el sistema lingiiistico producird dificultades en la com-
prensién del lenguaje oral, pero no afectard a la comprensién del lenguaje escrito. De igual
forma, las lesiones que producen disartria, es decir, dificultades para coordinar la muscu-
latura implicada en el habla, no afectan a la expresién verbal escrita. La afasia tampoco es
el resultado de una alteracién de los procesos de pensamiento. Las afasias se producen cuan-
do la lesién dafia la compleja red neural que permite transformar las imdgenes o pensa-
mientos internos en los simbolos y estructuras lingiiisticas adecuadas, o bien, impide tras-
ladar las palabras oidas, o el texto escrito, a ideas y pensamientos no verbales (Damasio y
Damasio, 2000).

En la afasia pueden estar comprometidos diferentes componentes u operaciones lin-
giifsticas. Por tanto, podemos encontrar un amplio abanico de perfiles. La aparicién con-
junta de ciertos sintomas y signos ha llevado a la definicién de los llamados sindromes afa-
sicos. Estos sindromes aparecen ya en las propuestas iniciales de Wernicke, Lichteim o en
la de Geschwind, pero los estudios mds recientes han permitido definir mejor el perfil cli-
nico que los caracteriza, asi como la localizacién de la lesién que los produce.

Para Hillis (2007), la variabilidad de los déficits lingiiisticos que se engloban en un mis-
mo sindrome afésico hace dificil que puedan atribuirse a un tnico déficit subyacente. En
este sentido, propone que sean considerados sindromes vasculares, es decir, un conjunto de
alteraciones frecuentemente asociadas que reflejan el dafio en una regién cerebral que per-
tenece al territorio de una arteria particular y que es esencial para determinadas funciones
lingiiisticas. En cualquier caso, antes de desarrollar los diferentes sindromes afdsicos, hay
que sefialar que se adoptard un nivel general de descripcién del sistema de procesamiento
lingiiistico. Esto podria dar la impresién de que estas clasificaciones pretenden reducir el
lenguaje a estos niveles generales. Realmente, no parece probable que nadie en el campo de
la Neuropsicologia mantenga esta postura. A la hora de estudiar las caracteristicas de un gru-
po de sujetos o de un paciente especifico, los aspectos lingiiisticos generales deben concre-
tarse y delimitar de forma precisa los componentes y operaciones danados o preservados.
De la misma forma, las afirmaciones generales sobre el sustrato neuroanatémico de un sin-
drome sirven como punto de partida para establecer la neuropatologfa que presenta un suje-
to en particular.

4.3.1. Afasia de Broca
A) Alteraciones del lenguaje

Los pacientes con afasia de Broca se caracterizan por poseer un habla poco fluida, gene-
ralmente lenta, con pausas entre palabras y frases cortas. Producen un limitado niimero de
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palabras por minuto, con un considerable esfuerzo en la produccién, y pérdida de la modu-
lacién melédica (aprosodia). Distorsionan la produccién de los fonemas y omiten o afia-
den rasgos fonéticos inapropiados, un fenémeno conocido como desintegracién fonética.
Ademds, pueden aparecer parafasias fonémicas (alteracién del orden de los fonemas, adi-
ciones o sustituciones de los mismos). El habla es telegréfica (por ejemplo: “manana ir casa”,
en lugar de “manana iré a casa”), pero permite al paciente comunicarse verbalmente con
cierto éxito. El habla telegrafica se considera el resultado de un déficit conocido como agra-
matismo, que se caracteriza por la incapacidad para organizar las palabras en frases de acuer-
do con las reglas gramaticales y la falta o uso inapropiado de morfemas gramaticales. De
esta forma, hay un decremento relativo en el nimero de palabras funcionales y de morfe-
mas ligados o inflexiones (conjunciones, preposiciones, pronombres, terminaciones ver-
bales, etc.) o un mal uso de las mismas, junto con la conservacién relativa de sustantivos
y, en menor grado, de verbos y adjetivos. Goodglass y Kaplan recogen la siguiente des-
cripcién de un paciente con afasia de Broca de la escena de “El robo de las galletas™: “Lata

de galletas... cae... silla... agua... vacio.”
o
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Figura 4.6. “El robo de las galletas”, [imina utilizada en el test de Boston
para el diagnoéstico de la afasia de Goodglass y Kaplan. (Fuente: adaptacion
espafola de Garcia Albea y Sanchez-Bernardos, 1996.)
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La comprensién del lenguaje hablado se encuentra relativamente preservada en la afa-
sia de Broca, aunque no completamente intacta. Las dificultades en la comprensién se han
atribuido, en linea con lo comentado anteriormente, a un déficit en el procesamiento sin-
tdctico. En concreto, hay dificultades con los componentes gramaticales o sintdcticos del
lenguaje, que se manifiestan, por ejemplo, en la dificultad para comprender frases pasivas
reversibles en las que la accidén puede ser atribuida a cualquier agente (por ejemplo, “la nina
fue besada por el nifio”). Frases similares en cuanto a elementos léxicos, pero presentadas en
forma activa (“la nifia besé al nifio”) o frases pasivas no reversibles (“el nifio golpeé la pelo-
ta’) no supondrian un problema de comprensién.

La capacidad del paciente con afasia de Broca para repetir literalmente una palabra o
frase oida estd también alterada, aun cuando pueda haber comprendido el significado. La
produccién por repeticion no suele estar tan alterada como el habla conversacional. La deno-
minacién por confrontacién es generalmente pobre, aunque mejora con las ayudas fonéti-
cas y contextuales. Asi, por ejemplo, se obtienen mejores resultados en tareas de complecién
de frases (“Para saber la hora miro mi...”), que en tareas de denominacién por confronta-
cién visual. Damasio y Damasio (2000) sefialan que la severidad del déficit de denomi-
nacién puede variar en funcién de la categoria gramatical de la palabra que debe ser recu-
perada, existiendo una mayor dificultad con la recuperacién de verbos que con la de nombres.

La lectura en voz alta se encuentra casi invariablemente alterada. La comprensién lec-
tora se asemeja a la oral, con déficit en la comprensién de las estructuras gramaticales com-
plejas. La escritura estd invariablemente alterada, mostrando agrafia motora y afdsica.

Cuadro 4.1. Afasia de Broca

Habla No fluida, escasa, telegréfica. Disartria

Comprension auditiva Relativamente preservada. Dificultades en componentes gramaticales

Denominacion Alterada, mejora con claves

Repeticion Alterada

Lectura Alterada la lectura en voz alta, comprensién similar a la oral

Escritura Alterada

Lesion Frontal inferior izquierda, extension hacia la insula y sustancia blanca

B) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

La patologfa vascular es la causa mds comun de la afasia de Broca, generalmente un
infarto embdlico o trombdético que afecta las ramas superiores frontales de la arteria cere-
bral media izquierda. Cuando se presenta el sindrome clinico de afasia de Broca se puede
anticipar una patologfa en la parte infero-posterior del I6bulo frontal del hemisferio izquier-
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do. Ahora bien, esta afasia no se produce tras lesiones restringidas al drea de Broca (drea
44/45 de Brodmann), sino tras lesiones que involucran el cértex frontal adyacente, inclu-
yendo normalmente la zona prerroldndica inferior (AB 6, 8, 9, 10, 47, 46, 45) y exten-
diéndose hacia la insula y subcorticalmente. La mayor extensién subcortical se asocia a una
peor evolucién.

Las lesiones restringidas al 4rea de Broca producen la llamada “afasia del drea de Broca”,
caracterizada por un breve periodo de mutismo seguido por una afasia leve y transitoria.
Otro trastorno relacionado con lesiones en esta drea es la “afemia”, que suele iniciarse tam-
bién con mutismo y evolucionar hacia un habla dificultosa, lenta, hipoténica, sin déficit lin-
giifstico significativo. No se trata, por tanto, de un trastorno afdsico.

Figura 4.7. Representacion de la lesién de un paciente con afasia de Broca.

Las zonas posteriores y superiores del giro frontal inferior (AB 44) estan destruidas;
la lesion se extiende hacia el cortex premotor (AB 6). Afecta también a la sustancia
blanca subyacente y se extiende hacia el cortex y la sustancia blanca de la insula.
Los ganglios basales estdn intactos. (Adaptado de Damasio, 1989.)
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La afasia de Broca suele acompanarse de pardlisis motora derecha de gravedad variable,
desde una hemiplejia total a tan sélo debilidad de la cara y/o extremidad superior. Las alte-
raciones sensoriales son menos frecuentes. Es habitual la apraxia ideomotora (incapacidad
de usar las extremidades derechas intactas para realizar acciones requeridas por el examina-
dor, véase capitulo 6). El paciente suele ser consciente de sus dificultades y manifiesta una
apropiada frustracién. Puede aparecer sintomatologia depresiva y ansiosa.

4.3.2. Afasia de Wernicke
A) Alteraciones del lenguaje

En la afasia de Wernicke el habla es fluida, no esforzada, y se produce a un ritmo nor-
mal. El nimero de palabras emitidas varfa desde un nivel normal-bajo a uno excesivo (logo-
rrea). La articulacién y la prosodia también se encuentran dentro de la normalidad. Asi, si
oyésemos hablar a un paciente con afasia de Wernicke cuyo idioma no conozcamos, no
apreciarfamos probablemente ninguna anomalia. Sin embargo, hay una alteracién llama-
tiva en el contenido del output verbal. Hay una dificultad para seleccionar las palabras, lo
que da lugar a la aparicién de abundantes parafasias fonémicas y semédnticas. Ademds, los
pacientes recurren con frecuencia a términos genéricos: “cosa, aquello, eso”. Aun asi, en la
mayorfa de los pacientes la produccién verbal es comprensible, pero en otros el nimero
de sustituciones parafésicas puede ser tan grande que la produccidn resulte ininteligible
(jergafasia). Normalmente la jergafasia disminuye o desaparece con el tiempo. En general,
el output en la afasia de Wernicke varfa mucho con el transcurso del tiempo, asi como varfa
considerablemente entre los distintos pacientes. En algunos casos, las frecuentes pausas
para encontrar las palabras pueden producir una “pseudo-no fluidez”. La produccién se
caracteriza también por el paragramatismo: abundancia de palabras funcionales, escasa pre-
sencia de palabras contenido (sustantivos y verbos), errores en la seleccién de los morfe-
mas gramaticales o inflexiones y dificultad para delimitar las frases con las correspondien-
tes pausas.

La comprensién del lenguaje oral se encuentra siempre alterada, aunque el grado varia
considerablemente. Los pacientes pueden utilizar claves extralingiiisticas, como el tono de
la voz, la expresién facial, gestos corporales o faciales, etc., para ayudarse en la comprensién.
La repeticién y la denominacién por confrontacién visual estdn también alteradas. La lec-
tura, tanto en voz alta como comprensiva, se encuentra alterada. Ocasionalmente, la grave-
dad de los déficits de comprensién oral y escrita no son paralelos: algunos pacientes mues-
tran una menor alteracién en la comprensién del lenguaje escrito que en la del lenguaje oral,
mientras que otros presentan el patrén inverso.

Hay que diferenciar los casos con afasia de Wernicke de aquellos en los que el paciente
no tiene ninguna dificultad en comprender el lenguaje escrito, pero tiene un problema
importante en la comprensién del lenguaje hablado. En estos casos, debemos pensar que se
trata de un sindrome de sordera verbal puray no de una afasia de Wernicke. La alteracién
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no afecta al sistema del lenguaje en si mismo, sino al 7zput en una modalidad concreta, en
este caso, la recepcién del lenguaje oral: el paciente refiere no comprender el habla, pero
reconoce los demds sonidos; la lectura, escritura y habla espontdnea se encuentran preser-
vadas, asi como el reconocimiento de sonidos ambientales. Debido a esto, la sordera verbal
pura no es considerada como una categorfa de afasia.

La escritura también se encuentra alterada. Las letras estdn bien formadas, pero se pro-
ducen sustituciones y omisiones. El contenido es similar al del habla: frases vacias, sustitucio-
nes de palabras. El resultado final puede llegar a ser tan ininteligible como su produccién ver-
bal. Se han descrito algunos casos atipicos en los que la expresién escrita es superior a la oral.

Cuadro 4.2. Afasia de Wernicke

Habla Fluida, parafdsica, paragramdtica. Bien articulada

Comprension auditiva Alterada

Denominacién Alterada, errores parafasicos

Repeticion Alterada

Lectura Alteradas la lectura en voz alta y la comprension. Gravedad
generalmente similar a la comprensién oral

Escritura Alterada

Lesion Temporal superior posterior izquierda

B) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

Comtnmente, la afasia de Wernicke se produce como consecuencia de patologia
vascular afectando al territorio de distribucién de la divisién inferior de la arteria cerebral
media izquierda. Estd consistentemente asociada a lesiones en la region temporal posterior
izquierda que afectan al cértex auditivo de asociacién del drea 22 de Brodmann situado pos-
teriormente al cértex auditivo primario, es decir, al drea de Wernicke. Es frecuente que la
lesién sea mds extensa, incluyendo las AB 37, 39 y 40. Ademds, la lesion suele afectar tam-
bién a la sustancia blanca.

Suelen presentarse sin signos neurolégicos asociados y si existen, son de poca gravedad.
Puede producirse una ligera paresia de la cara o extremidad superior, normalmente transi-
toria, o ciertos déficits sensoriales corticales (alteracién de la discriminacién entre dos pun-
tos, astereognosia, alteracién del sentido de la posicién). Si es frecuente, aunque no cons-
tante, un defecto en los campos visuales: una cuadrantanopsia superior derecha o, mds
raramente, una hemianopsia homénima derecha. Dada la alteracién en la comprensién de
érdenes verbales, puede ser dificil demostrar la existencia de una apraxia ideomotora (véa-
se capitulo 6). Algunos pacientes no parecen conscientes o preocupados por su estado.
Otros se muestran irritables y agitados.
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Figura 4.8. Representacion de la lesion de un paciente con afasia de Wernicke.
Hay una destruccion parcial del cortex auditivo primario y total de la parte posterior
del drea 22. La lesion afecta también a las AB 37, 20 y 21. El I6bulo parietal inferior,

por el contrario, permanece intacto. (Adaptado de Damasio, 1989.)

El mejor prondstico en la afasia de Wernicke va unido a un défict inicial leve y lesiones
de menor tamafio, en las que no hay gran afectacién de la sustancia blanca ni de los giros
angular y supramarginal. A medida que el paciente se recupera, toma mayor conciencia de
sus déficits y, consecuentemente, puede aparecer sintomatologfa depresiva.

4.3.3. Afasia de conduccion

A) Alteraciones del lenguaje

La afasia de conduccidn esté caracterizada por un habla fluida, no esforzada, bien articu-
lada, pero con frecuentes parafasias fonémicas y pausas. Estas pausas, debidas a la dificultad
para encontrar las palabras adecuadas, junto a los intentos de autocorreccién, pueden rom-
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per la linea melédica y producir la apariencia de un habla disprosédica. La comprensién del
lenguaje oral se encuentra relativamente preservada aunque, al igual que en la afasia de Bro-
ca, pueden presentarse dificultades con los componentes gramaticales. La denominacién por
confrontacién se encuentra generalmente alterada, con una gravedad que varfa desde tan s6lo
una leve afectacién a un déficit moderado. En contraste con la buena conservacién de la com-
prensién, la repeticién se encuentra significativamente alterada, siendo ésta la principal carac-
teristica de este sindrome. Cuando se les pide que repitan lo dicho por el evaluador, come-
ten errores parafdsicos de tipo fonémico, aun cuando pueden demostrar que han entendido
la palabra o frase que deben repetir. No hay un acuerdo generalizado sobre la naturaleza del
déficit en repeticién. Para algunos se trata de un problema de desconexién, tal como plantea
la hip6tesis cldsica, para otros es un problema en la memoria inmediata auditiva-verbal, una
deficiencia en la seleccién de fonemas y/u ordenacién temporal de los mismos. En cualquier
caso, estas propuestas no deben considerarse como excluyentes.

En resumen, la afasia de conduccién comparte con las de Broca y de Wernicke la inca-
pacidad para repetir, la conjuncién incorrecta de los fonemas y las alteraciones en el naming;
se distingue de ellas en que su habla y comprensién auditiva estdn relativamente preserva-
das. Por lo que respecta al lenguaje escrito, la lectura en voz alta se encuentra alterada (con-
taminacién parafésica), pero la comprensién del material escrito puede estar preservada, no
mostrando por tanto alexia. La escritura se encuentra alterada, presentando paragrafias.

Cuadro 4.3. Afasia de conduccion

Habla Fluida, parafasias frecuentes. Posible disprosodia por pausas

Comprension auditiva  Relativamente preservada

Denominacion Alterada, gravedad variable

Repeticion Alterada

Lectura Alterada la lectura en voz alta. La comprensién puede estar
preservada

Escritura Alterada

Lesion Cértex supramarginal izquierdo o cortex temporal auditivo
e insular

b) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

Dos tipos de lesiones producen afasia de conduccién. O bien lesiones en el giro supra-
marginal (AB 40), extendiéndose o no a la sustancia blanca, o bien lesiones temporales del
cértex auditivo (AB 41 y 42), el cértex insular y la sustancia blanca subyacente. En ambos
casos, la mayor parte del AB 22 estd conservada. No hay evidencias de que lesiones pura-
mente de desconexidn, localizadas exclusivamente en la sustancia blanca, puedan producir
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una afasia de conduccién. Si puede aparecer un sindrome similar en la fase aguda, pero es
de cardcter transitorio. Ahora bien, cualquiera de los dos tipos de lesién descritos afectan a
la sustancia blanca subyacente, destruyendo las conexiones entre la corteza temporal, parie-
tal y frontal. Este sistema de conexiones se corresponderia con el concepto de fasciculo
arqueado, cuya lesién se vincul$ en los modelos cldsicos con la produccién de la afasia de
conduccién. La evolucién suele ser buena, con una mejoria significativa de la repeticién y
una anomia residual.

Figura 4.9. Representacion de la lesién de un paciente con una afasia de conduccion.
En este caso la afasia estd producida por una lesion en el I6bulo parietal izquierdo
(giro supramarginal y sustancia blanca subyacente) sin afectar al I6bulo temporal.

(Fuente: adaptado de Damasio, 1989.)

Los déficits asociados a la afasia de conduccién varfan considerablemente. Es frecuente
que no aparezca ninguna alteracién neuroldgica, pero puede haber una paresia o hipoeste-
sia en una fase temprana, con una posterior recuperacién completa o casi completa, o unos
defectos inconsistentes en los campos visuales (posible cuadrantanopsia o hemianopsia). Es
frecuente la presencia de apraxia.
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4.3.4. Afasia global
A) Alteraciones del lenguaje

En la afasia global tanto las funciones expresivas como receptivas estdn afectadas. Se trata
pues de un trastorno generalizado del lenguaje que combina rasgos de la afasia de Broca y de
Wernicke y que constituye aproximadamente un 25% de los casos de afasia. El paciente con
una afasia global tiene un habla no fluida, severas limitaciones en la comprensién y es incapaz
de repetir. Ademds, presentard poca o ninguna capacidad de denominacién, de lectura o escri-
tura. En la fase aguda, el paciente puede presentar un mutismo total, para posteriormente recu-
perar la suficiente verbalizacién como para poder ser considerado afésico. Estas verbalizaciones
suelen ser estereotipias repetitivas, en ocasiones se trata simplemente de silabas, pero pueden
ser usadas con una entonacién y una inflexién expresiva. En algunos casos, las estereotipias con-
sisten en palabras completas. Las estereotipias se pronuncian sin dificultad, con la estructura
fonémica conservada. Aunque el habla propositiva esté tan gravemente alterada, pueden pro-
ducir también expresiones automdticas con contenido emocional, o series automatizadas, como
contar o recitar los dfas de la semana una vez que el examinador inicia la secuencia correspon-
diente. El lenguaje no verbal es relativamente funcional (gestos, entonacién, etc.).

B) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

La afasia global se debe, usualmente, a infartos cerebrales que afectan al territorio com-
pleto de la arteria cerebral media izquierda, por patologia oclusiva en la parte proximal de
la misma o en la arteria carétida interna izquierda. La lesién resultante afecta a toda la regién
perisilviana del hemisferio dominante, incluyendo la regién infero-posterior del 16bulo fron-
tal (al igual que en la afasia de Broca), la regién de los ganglios basales, la insula y el cértex
auditivo (al igual que en la afasia de conduccién), y la regién postero-superior del 16bulo
temporal (al igual que en la afasia de Wernicke). En estos casos, la afasia se acompafa de
hemiplejia, suele ser grave y la evolucidn es escasa. En los casos de afasia global sin hemi-
plejia o sin déficits motores persistentes existe una doble lesién: un foco en la zona frontal
y otro en la zona témporo-parietal, estando preservadas gran parte de las dreas motoras.

Cuadro 4.4. Afasia global

Habla No fluida, escasa. Estereotipias. Posible mutismo en fase aguda
Comprensién auditiva Alterada

Denominacion Alterada

Repeticion Alterada

Lectura Alterada la lectura en voz alta. La comprension puede estar preservada
Escritura Alterada

Lesion Con hemiplejia: lesion extensa perisilviana izquierda; sin hemiplejia:

doble lesion frontal y témporo-parietal
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Suele deberse a infartos embélicos o metdstasis tumorales y la recuperacién es mayor. Final-
mente, algunos pacientes con un perfil inicial de afasia global presentan una lesién frontal
izquierda que se extiende hacia la insula y los ganglios basales, estando preservadas las
dreas témporo-parietales. En estos casos, la afasia global evoluciona en la fase crénica hacia
una afasia de Broca grave.

Figura 4.10. Representacion de la lesién de un paciente con afasia global
con hemiplejia. Se trata de una imagen tipica de gran infarto de la arteria
cerebral media izquierda, afectando al 16bulo frontal, insula, [6bulo temporal
y parietal inferior. (Fuente: adaptado de Damasio, 1989.)
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La mayoria de los pacientes con afasia global son hemipléjicos, presentan una hemi-
hipoestesia significativa y suele objetivarse un defecto total o parcial del campo visual dere-
cho. En cualquier caso, hay excepciones: pacientes con afasia global y unos déficits neuro-
16gicos asociados minimos. La presencia o ausencia de hemiplejia es un indicador importante
sobre la localizacién del dano cerebral.

4.3.5. Afasias transcorticales

A diferencia de los sindromes que hemos estudiado hasta ahora, las afasias transcorticales se
producen tras lesiones que preservan las dreas perisilvianas. El déficit subyacente, por tan-
to0, no es la destruccidn de las dreas cruciales del sistema neural del lenguaje, sino su aisla-
miento. La preservacién de las dreas perisivianas permite que estos pacientes conserven la
repeticién. Son trastornos menos frecuentes que las afasias perisilvianas que pueden pre-
sentarse en tres variedades diferentes: la afasia motora transcortical, la afasia sensorial trans-
cortical y la afasia mixta transcortical.

A) Afasia Motora Transcortical (AMTC)
a) Alteraciones del lenguaje

El paciente con afasia motora transcortical sufre una reduccién importante del habla
espontdnea. Este ousput no fluido contrasta drésticamente con la repeticién. El mismo suje-
to que tiene dificultades cuando se le pide que diga su propio nombre es capaz de repetir
frases relativamente largas. Repiten lo que el examinador dice con fluidez, a pesar de que su
habla espontdnea es dificultosa, escasa, disprosédica y compuesta generalmente de frases
cortas. Aunque la repeticidn esté intacta, el span puede estar ligeramente disminuido. La
comprensién del lenguaje hablado se encuentra relativamente preservada, excepto para
secuencias verbales complejas. Los pacientes con AMTC presentan alteraciones de grave-
dad variable en la denominacidn; se benefician tanto de las claves contextuales como de las
fonémicas. La comprensién lectora se encuentra relativamente intacta. En muchos casos
pueden leer en voz alta con tan sélo una dificultad minima, algo no observado en los afési-
cos de Broca. La escritura se encuentra casi invariablemente alterada.

Cuadro 4.5. Afasia Motora Transcortical (AMTC)

Habla No fluida, escasa, esforzada

Comprension auditiva Relativamente preservada

Denominacion Alteracion de gravedad variable

Repeticion Relativamente normal

Lectura Relativamente normal

Escritura Alterada

Lesion Frontal, rodeando el opérculo, con preservacion total o parcial del drea

de Broca. Ocasionalmente, lesion de la sustancia blanca profunda
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b) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

La causa mds comin de AMTC es una lesién en las regiones pre-frontales y pre-moto-
ras que rodean al opérculo frontal (AB 46, 10, 9, 8 y 6) que preserva total o parcialmente
el 4rea de Broca (véase figura 4.11). Pueden producirse también tras lesiones en la sustan-
cia blanca profunda, inmediatamente anterior al asta frontal del ventriculo lateral izquier-
do (véase figura 4.12). Esta region puede ser sufrir un dafio de origen vascular sin que se
vean afectados territorios corticales. Pequefos infartos en esta zona interrumpen las princi-
pales proyecciones entre las dreas frontales mediales (drea motora suplementaria y cingula-
do anterior) y el cértex premotor en el opérculo frontal, incluyendo el 4rea de Broca.

Figura 4.11. Representacion de la lesion de un paciente con afasia motora transcortical.
La lesion en la porcién superior del AB 44 se extiende en el cortex premotor (AB 6).
La segunda zona de infarto en la region parieto-occipital no esta relacionada
con la afasia. (Fuente: adaptado de Damasio, 1989.)

Algunos autores incluyen la lesién del cértex medial frontal (4rea motora suplemen-
taria y cingulado anterior) como la que causaria una AMTC (Devinsky y D’Esposito,
2004). Sin embargo, los pacientes que experimentan estas lesiones deben distinguirse de
los sujetos con AMTC ya que no sélo presentan una reduccién del habla espontdnea, sino
también una falta de respuesta motora generalizada. Estos pacientes no parecen presentar
realmente una afasia, sino un mutismo (inicialmente) y una reduccién del habla en el con-
texto de un trastorno apdtico.
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Figura 4.12. Representacion de la lesion de una paciente con afasia motora
transcortical. Obsérvese la pequeiia lesion adyacente al asta anterior
del ventriculo lateral izquierdo. (Fuente: adaptado de Damasio, 1989.)

En la AMTC suelen estar presentes alteraciones motoras derechas. La pérdida sensorial
no suele ser importante, y son infrecuentes las alteraciones en el campo visual. Puede pre-
sentarse apraxia ideomotora, afectando a la realizacién de acciones a la orden con el miem-
bro superior izquierdo no paralizado.

B) Afasia Sensorial Transcortical (ASTC)
a) Alteraciones del lenguaje

En la ASTC se objetiva una produccién fluida, aunque con parafasias semdnticas. La
comprensién del lenguaje oral estd muy limitada mientras que la capacidad para repetir estd
relativamente intacta (en relacién con la amplitud del span, al igual que en el caso anterior).
La ecolalia es prominente, pero con la particularidad de que no sélo se repiten las palabras
del examinador, sino que son aumentadas mediante una produccién verbal espontdnea y no
relacionada. La lectura comprensiva estd seriamente alterada y también suele ser deficitaria
la lectura en voz alta. La escritura es ininteligible.
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b) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

Las lesiones que producen ASTC implican las zonas limitrofes de la corteza posterior,
particularmente, las que se encuentran entre los territorios de irrigacion de la arteria cere-
bral media y la cerebral posterior. En la afasia sensorial transcortical, el 4rea de Wernicke y
la corteza auditiva primaria estdn conservadas. La lesién involucra a las dreas de Brodmann
37 y 39; en ocasiones se extiende anteriormente, hacia el giro temporal medio (AB 21), o
postero-inferiormente, hacia las dreas visuales AB 18 y 19. Los pacientes pueden presentar
alguna pérdida sensorial, siendo lo mds comun la alteracién de los campos visuales.

Cuadro 4.6. Afasia Sensorial Transcortical (ASTC)

Habla Fluida, parafasias. Ecolalia

Comprension auditiva Alterada

Denominacion Alterada

Repeticion Relativamente normal. Ecolalia

Lectura Alterada

Escritura Alterada

Lesion Temporal, posterior e inferior al area de Wernicke. Posible extensién

hacia el cértex temporal medio o el cértex occipital

C) Afasia mixta transcortical
a) Alteraciones del lenguaje

La afasia mixta transcortical es similar a la afasia global excepto por la preservacion de
la capacidad de repeticién. El habla espontdnea es escasa, aunque cuando alguien le habla
puede responder con una verbalizacién fluida corta. Ahora bien, la respuesta es casi una
repeticién directa de las palabras del examinador, una auténtica ecolalia. No hay compren-
sién del lenguaje oral, ni capacidad de denominacién, lectura y escritura. A partir del caso
descrito por Geschwind y sus colaboradores en 1968, es frecuente referirse a este sindrome
como un “aislamiento de la zona del lenguaje”. Se trata de un trastorno poco frecuente en
su forma pura.

b) Correlato anatomopatoldgico y alteraciones asociadas

La patologfa subyacente a la afasia mixta transcortical implica a las 4reas limitrofes entre
los territorios de irrigacién de la arteria cerebral media y los de las arterias cerebrales ante-
rior y posterior. Se trata, por tanto, de una combinacién de las lesiones propias de la AMTC

y la ASTC.
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La conservacién de las estructuras perisilvianas permite que las dreas posteriores capten
las senales lingiiisticas y que se transmitan al drea anterior para su produccién. De este modo,
el paciente reproduce las sefiales lingiifsticas sin comprenderlas, como si se tratara de un idio-
ma extranjero. El fallo en la comprensién del lenguaje oral demuestra que el drea de Wernic-
ke es necesaria pero no suficiente para la comprensién. Del mismo modo, la pérdida del habla
espontdnea demuestra que el drea anterior no puede producir por si misma un habla fluida.

Por lo que se refiere a las alteraciones asociadas, la mayoria de los pacientes presentan
signos neurolégicos en el hemicuerpo derecho, incluyendo cierto grado de pardlisis moto-
ra, pérdida sensorial y anormalidades en el campo visual.

Cuadro 4.7. Afasia mixta transcortical

Habla No fluida. Ecolalia

Comprension auditiva  Alterada

Denominacion Alterada

Repeticion Relativamente normal. Ecolalia

Lectura Alterada

Escritura Alterada

Lesion Lesiones extrasilvianas, combinacién de AMTC y ASTC

4.3.6. Afasia anémica

Es el sindrome afésico més leve y mds frecuente. Muchos pacientes afdsicos en un estado
crénico son reclasificados como pacientes con afasia anémica, ya que la anomia es el prin-
cipal déficit residual. Ademds, casi todos los afdsicos presentan dificultades para encontrar
la palabra adecuada (word-finding). El diagnéstico de afasia anémica se realizarfa cuando el
déficit de denominacién es prominente y no se observan otras alteraciones del lenguaje o,
si estdn presentes, son de cardcter leve. El ousput es fluido, la comprensién del lenguaje oral
estd relativamente preservada y no hay dificultad alguna en la repeticién de palabras. Los
problemas de word-finding pueden observarse también en el habla conversacional. En oca-
siones, la dificultad es de tal magnitud que se produce un “habla vacia” y falta de especifi-
cidad (utilizacién de términos como “cosa’, “eso”, “ya sabes...”). El paciente tratard conti-
nuamente de buscar sustituciones para las palabras que no es capaz de emitir; cuando estas
sustituciones también requieren alguna palabra especifica que no encuentra, se ve obligado
a introducir otra frase sustitutiva, dando lugar a los circunloquios. Suele presentar ademads
muchas pausas mientras realiza la bisqueda de palabras. Es frecuente encontrar alteracio-
nes de la lectura y escritura, aunque no necesariamente.

La afasia anémica puede producirse por lesiones diversas en 4reas peri y extrasilvianas.
Se han concretado ciertas regiones clave para la anomia de seleccion de palabras, que pode-
mos considerar como la forma pura de anomia: el paciente no puede nombrar el objeto
cuando se le presenta en cualquier modalidad (visual, auditiva o tictil), pero conoce su uso
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y es capaz de seleccionar el objeto cuando el examinador lo nombra. Este tipo de anomia se
debe usualmente a lesiones en la corteza infero-temporal y en la regién témporo-parietal.
Algunos pacientes presentan un déficit muy especifico, de forma que pueden tener difi-
cultades para recuperar nombres propios que se refieren a lugares o personas individuales, pero
no tener problemas en la recuperacién de nombres comunes. Este trastorno se ha descrito tras
lesiones del polo temporal izquierdo (AB 38). Otros pacientes pueden tener dificultades tan-
to con nombres comunes como propios, pero sin déficits en la recuperacién de verbos, adje-
tivos y palabras funcionales. En este caso la lesién afectaria a las AB 20 y 21 (Damasio y Tra-
nel, 1993). Las dificultades para acceder a los verbos que expresan acciones se han relacionado
con lesiones frontales izquierdas. Sin embargo, los datos son menos consistentes en este caso.
Asi, por ejemplo, Luzzati y sus colaboradores han estudiado pacientes cuya dificultad para el
naming afectaba predominantemente a los verbos. Las lesiones que producian esta alteracién
desproporcionada del acceso léxico a los verbos se situaban en el cértex fronto-temporal, tém-
poro-parietal, o en regiones subcorticales profundas (Luzzati, Agrujjaro y Crepaldi, 20006).
Se han diferenciado otros tipos de anomia, como la anomia semdntica en la que se pro-
duce también un déficit en el reconocimiento de la palabra, de forma tal que el paciente no
puede evocar el nombre pero tampoco senalar el objeto pertinente cuando se le nombra. Real-
mente este tipo de anomia puede formar parte de una afasia posterior (afasia de Wernicke o
afasia sensorial transcortical), aunque puede aparecer también como un trastorno especifico
con lesiones del giro angular (AB 39) y de la zona posterior del giro temporal medio (AB 37).

Cuadro 4.8. Afasia anomica

Habla Fluida, pausas por dificultades de word-finding.
Ocasionalmente, habla vacia, circunloquios

Comprension auditiva Relativamente normal (excepto en la modalidad de anomia

semantica)
Denominacién Alterada
Repeticion Relativamente normal
Lectura Alterada
Escritura Alterada
Lesion Anomia de seleccion de palabras: infero-temporal y témporo-

parietal. Posible distincion por categorias de palabras
Anomia semantica: lesion en giro angular y temporal medio
o incluida en afasias posteriores

4.3.7. Afasias subcorticales

Estas afasias, tal como se desprende de su nombre, se definen por su correlato anatomo-
patoldgico mds que por sus caracteristicas. Durante mucho tiempo el interés de los inves-
tigadores estuvo centrado en el papel de las estructuras corticales en el lenguaje. Actual-
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mente, sabemos que las lesiones en los ganglios basales y en el tdlamo pueden ir asociadas
a ciertas formas de afasia. Aunque todavia queda mucho por conocer sobre la funcién de
las estructuras subcorticales en el lenguaje, tanto los ganglios basales como el tdlamo se
incluyen en la propuesta de redes neurales para el lenguaje de Mesulam o de Damasio y
Damasio.

Ha habido una cierta polémica en torno a las afasias de origen subcortical. El pro-
blema fundamental ha sido la posibilidad de que el trastorno lingiiistico se deba realmente
a afectacidn cortical, ya sea por hipoperfusién del cértex o por la presencia de pequefias
lesiones no detectables. Sin embargo, aunque en algunas afasias observadas tras lesién
subcortical la causa de la alteracién puede ser realmente la afectacién de determinadas
regiones corticales, hay evidencias suficientes para considerar que lesiones estrictamente
subcorticales pueden conllevar alteraciones afdsicas. Estas afasias se denominan también
afasias atipicas, dado que su perfil no se corresponde con ninguno de los grupos diag-
nésticos cldsicos.

Podemos diferenciar dos tipos segtin se produzca afectacién de los ganglios basales o del
tdlamo. En el primer caso, se trata de lesiones isquémicas en el territorio de las arterias len-
ticulares, que afectan a la cabeza del nicleo caudado y la sustancia blanca adyacente en el
brazo anterior de la cdpsula interna. La comprension auditiva suele estar afectada y es fre-
cuente también la aparicién de parafasias semdnticas. Algunos casos presentan un habla flui-
da, mientras que en otros pacientes el habla es no fluida. La presencia de hemiplejia es usual,
al menos en la fase aguda, asi como las alteraciones en la articulacién. Tal como se desprende
de lo anterior, estas afasias consisten en una combinacién de elementos propios de las afa-
sias de Broca con elementos caracteristicos de las afasias de Wernicke. Suelen mostrar una
buena recuperacién, aunque puede permanecer una alteracién del naming. El grupo de Ale-
xander, por su parte, ha enfatizado el papel de las lesiones en la sustancia blanca paraven-
tricular, proponiendo la diferenciacién de varios grupos de déficits verbales en funcién de
la localizacién exacta de la lesién.

Los infartos isquémicos taldmicos que afectan a los nicleos antero-laterales pueden tam-
bién provocar un sindrome afésico, caracterizado por alteraciones en la comprensién, para-
fasias, un habla fluida y repeticién preservada. También aparecen trastornos lingiiisti-
cos como consecuencia de lesiones tumorales o hemorragias taldmicas. Sin embargo, los
casos de etiologfa hemorrdgica o tumoral son dificiles de interpretar. Por un lado, a nivel
funcional, se trata de pacientes con graves alteraciones atencionales. Por otro, a nivel ana-
témico, es dificil precisar los efectos secundarios de la lesién (edema, aumento de la presién
intracraneal, etc.) sobre otras estructuras subcorticales o corticales. En la fase aguda suele
observarse hipofonia, un estado de falta de activacién, fatigabilidad, fluctuaciones en el nivel
de conciencia y en la ejecucién. El perfil guarda cierta similitud con la afasia sensorial trans-
cortical, con un habla fluida, comprensién auditiva y denominacién levemente alteradas y
sin dificultades en la repeticién. Otros casos parecen similares a las afasias motoras o mix-
tas transcorticales, dada su reduccién del output espontdneo y la larga latencia de las res-
puestas. El prondstico es bueno, evolucionando con frecuencia hacia perfiles relativamente
estables con ligeros déficits de naming y memoria.
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4.4. Las alexias y agrafias

El término alexia hace referencia a las alteraciones de la lectura que aparecen como conse-
cuencia de una lesion cerebral en sujetos que ya habfan adquirido la lectura. De esta forma,
la distinguimos de las alteraciones que aparecen a lo largo del proceso de adquisicién de la
lectura y que impiden que se alcance un nivel lector normal: las dislexias. Hay que sefalar
que algunos autores utilizan los términos “dislexia adquirida” y “dislexia de desarrollo” para
referirse a la alexia y dislexia, respectivamente. Otros utilizan el prefijo “dis” para expresar
un trastorno incompleto o leve. A lo largo de este capitulo, utilizaremos los términos alexia
y dislexia en el sentido descrito en primer lugar. De igual forma, utilizamos el término agra-
fia para referirnos a la pérdida, en mayor o menor grado, de la capacidad para producir len-
guaje escrito debido a lesién cerebral.

4.4.1 Alexia sin agrafia

Este tipo se conoce también como alexia pura, posterior o preangular (véase cuadro 4.9).
La primera descripcién clinico-patolégica fue realizada por Déjerine en 1892 sobre un pacien-
te, monsieur C., que estaba siendo estudiado desde hacia ya algunos anos. El paciente le
habia sido remitido con motivo de haber perdido la capacidad para leer manteniendo, sin
embargo, la capacidad para escribir. La lesién “interrumpia las conexiones de ambos 16bu-
los occipitales con el giro angular”. Como resultado de esto, el paciente “vefa las letras como
dibujos [...], pero no tenfan sentido para él ya que las conexiones entre sus dos centros visua-
les y la forma visual de las palabras estaba interrumpida”. Precisamente “ceguera para las
palabras” es uno de los términos que se usan para referirse a este trastorno. Es uno de los
trastornos mds espectaculares, que implica una grave alteracién de la lectura junto a la con-
servacion de la escritura. De hecho, los pacientes serdn incapaces de leer lo que ellos mis-
mos han escrito. Es la menos comun de las variedades de alexia y suele estar causada por
accidentes vasculares en la arteria cerebral posterior izquierda.

Cuadro 4.9. Diferentes términos utilizados para referirse a las tres principales alexias

Alexia posterior Alexia central Alexia anterior
Alexia sin agrafia Alexia con agrafia

Alexia preangular Alexia angular Alexia postangular
Alexia agnosica Alexia afasica

Alexia verbal Alexia global Alexia literal
Alexia éptica Alexia cortical

Alexia pura

Ceguera para las palabras Ceguera para letras y palabras  Ceguera para letras
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La lectura puede estar totalmente imposibilitada inicialmente pero, con el transcurso
del tiempo, los pacientes pueden ser capaces de reconocer letras individualmente, realizan-
do lo que se conoce como “lectura letra a letra”. Hay evidencias de que estos pacientes tie-
nen una cierta capacidad de lectura implicita o encubierta. Esta capacidad se pone de mani-
fiesto de diversas formas. Asi, por ejemplo, reconocen mejor una letra cuando se presenta
formando parte de una palabra, en comparacién con su presentacién entre una secuencia
de letras no relacionadas (por ejemplo, mejor reconocimiento de la R en “CARA” frente a
“CORA”). Por otro lado, en tareas de decisién léxica (decidir si una secuencia de letras for-
ma o no una palabra real) o en tareas de categorizacién semdntica (decidir si una palabra
pertenece a una categorfa seméntica determinada), los pacientes rinden por encima de lo
esperado si la ejecucién fuera totalmente al azar. Para que esto se produzca deben utilizarse
tiempos de presentacién rdpidos que impiden la lectura letra a letra. El tiempo de presen-
tacién parece ser critico, pues con exposiciones mds largas la estrategia de lectura letra a letra
parece interferir con la capacidad de lectura encubierta. Una posible explicacién para esta
lectura encubierta es que sea el resultado del reconocimiento de las palabras por parte del
hemisferio derecho (Coslett, 2003).

La escritura estd conservada, pero no suele ser perfecta. Hay una mejor ejecucién en la
escritura espontdnea o al dictado que en la copia, la cual suele realizarse lentamente. Tienen
dificultades para trasladar un tipo de letra a otro (cursiva a imprenta, por ejemplo), pero
mantienen, generalmente, la capacidad para deletrear una palabra, asi como la capacidad
para “leer” a través de canales no visuales. Por ejemplo, trazando con los dedos la forma de
la letra o palpando las correspondientes construcciones tridimensionales. No presentan alte-
raciones en el lenguaje oral, excepto por la posibilidad de un déficit en la denominacién de
colores. Aunque no siempre, es frecuente encontrar una hemianopsia derecha. Otras alte-
raciones presentes habitualtemente son los trastornos asociados con la percepcién del color
(hemiacromatopsia) y la agnosia visual. En ocasiones pueden aparecer también ciertas alte-
raciones en la memoria.

La lesién que causa la alexia sin agrafia implica una desconexién intrahemisférica jun-
to con una desconexién interhemisférica. Estas desconexiones suponen la interrupcién del
flujo de informacién desde la corteza visual (izquierda y derecha) hacia las dreas del len-
guaje en el hemisferio izquierdo. Greenblatt ha organizado en cuatro grupos (1983) los
diferentes tipos de alexia sin agrafia en funcién de la localizacién anatémica de las lesiones
esenciales.

1. Alexia esplenio-occipital

La lesién del cértex calcarino izquierdo y el esplenio del cuerpo calloso son suficientes
para producir este trastorno (véase figura 4.13, parte superior). La primera lesién produce
una hemianopsia derecha, por tanto, el input visual sélo se recibe en el hemisferio derecho.
La lesién del esplenio impide que la informacién visual procedente del cértex calcarino dere-
cho llegue al giro angular izquierdo. De hecho, sélo es necesaria la destruccién de la por-
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cién ventral o inferior de las fibras del esplenio o incluso la sustancia blanca inmediatamente
lateral al esplenio. En otra variante de la alexia esplenio-occipital la hemianopsia estd ausen-
te (véase figura 4.13, B). Por lo que respecta al esplenio la situacién es igual a la ya descri-
ta. La diferencia estriba en que, en este caso, la corteza calcarina izquierda en si misma y las
radiaciones Gpticas estarfan intactas, situdndose la lesién de forma que desconecta las pro-
yecciones desde el cértex calcarino a las dreas del lenguaje.

Giro lingual

Giro fusiforme

Esplenio
del cuerpo
calloso

Giro fusiforme Giro lingual
Figura 4.13. Localizacién aproximada de la lesion en la alexia esplenio-occipital
con hemianopsia (A) y sin hemianopsia (B). El cerebro ha sido cortado
en dos planos, tal como se indica en los recuadros de la derecha,
aunque ambas superficies se representan como si estuvieran
en el mismo plano. (Fuente: adaptado de Greenblatt, 1983.)
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2. Alexia occipital

Con este término se hace referencia a las alexias provocadas por lobectomias occipitales
izquierdas. Si se trata de lobectomias completas o laterales, realizadas generalmente como
tratamiento quirudrgico de lesiones infiltrantes, los pacientes muestran hemianopsia derecha
y el esplenio se verd afectado por la propia lesién o por el edema quirtrgico. En el caso de
lobectomias mediales, el prondstico es mejor. Realmente suele tratarse de retracciones para
acceder a un tumor, con la extirpacién de poco tejido cerebral. La recuperacién es conside-
rable, aunque no total, y suele transcurrir un afo o mds antes de que se alcance una lec-
tura razonablemente eficaz.

3. Alexia subangular

Una lesién subcortical, inferior al giro angular, que afecte a las fibras que se dirigen a
esta region, provocard también alexia sin agrafia (figura 4.14). Los defectos en los campos
visuales son variables, pueden estar totalmente ausentes, pero el hallazgo mds comin es una
cuadrantanopsia derecha superior.

Giro
angular

Esplenio
del cuerpo
calloso

Giro lingual
Giro fusiforme

Figura 4.14. Localizacién aproximada de la lesion en la alexia subangular.

El cerebro ha sido cortado en dos planos, tal como se indica en el recuadro

de la derecha, aunque ambas superficies se representan como si estuvieran
en el mismo plano. (Fuente: adaptado de Greenblatt, 1983.)
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4. Hemialexia

Las lesiones del esplenio y, concretamente, de las fibras espleniales ventrales, provocan
una incapacidad para leer en el campo visual izquierdo. Este tipo de alexia se presenta, mayo-
ritariamente, como resultado de intervenciones quirtrgicas (por ejemplo, las comisuroto-
mias descritas en el capitulo 2).

4.4.2. Alexia con agrafia

En 1891, Déjerine describe el resultado del estudio autépsico de un paciente con una inca-
pacidad total para leer y un grave trastorno de la escritura: la lesién, “del tamafio de una
moneda de cinco francos, ocupaba los tres cuartos inferiores del giro angular”. Para Déjeri-
ne esta lesién habia supuesto “la pérdida de las imédgenes visuales para las letras”, y era la
causa de los trastornos de lectura y escritura padecidos por el paciente.

Esta alteracién descrita por Déjerine se conoce con el nombre de alexia con agrafia, ale-
xia central, alexia angular... Su principal caracteristica es una pérdida, total o parcial, de la
lectura y la escritura. La alteracién lectora no sélo impide al paciente reconocer palabras
escritas, sino que también interfiere en el reconocimiento de letras individuales o presenta-
das a través de otros canales no visuales: letras escritas sobre la piel, exploracién tdctil de
representaciones tridimensionales de letras, etc. Generalmente, no se puede deletrear una
palabra ni comprender una palabra deletreada. La escritura es paragrafica, combinando letras
reconocibles con otras irreconocibles. Algunos pacientes pueden “copiar”, pero no escribir
al dictado ni espontdneamente.

Figura 4.15. Representacion de la localizacion aproximada de la lesion cortical
en la alexia con agrafia. La lesion puede destruir el giro angular, sin extenderse
de forma significativa en el cortex témporo-parietal adyacente, o extenderse
inferior y anteriormente.
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En casos poco frecuentes, nos encontramos con una alexia con agrafia relativamente
pura, pero la mayoria de los pacientes presentan algtin déficit asociado, desde una ligera ano-
mia hasta alteraciones de la comprensién. La lesion afecta a la corteza parietal inferior izquier-
day, en particular, al giro angular. La propia variabilidad del sustrato patoldgico hace que
otro tipo de déficits asociados a la alexia central sean también muy variables. Es frecuente
la alteracién del campo visual derecho, pero no suele haber otro tipo de problemas senso-
riales o motores. Pueden estar presentes otros componentes del sindrome de Gerstmann
(acalculia, agnosia digital, desorientacién derecha-izquierda, etc.).

4.4.3. Alexia anterior

La sugerencia de una “tercera alexia” la realiza Benson, en 1977, a partir del anilisis de las
alteraciones en la lectura provocadas por lesiones frontales. Se trata de una alexia asociada
generalmente a la afasia de Broca. Dado el déficit en fluencia de este tipo de afasia, no es
sorprendente que los sujetos tengan dificultades para leer en voz alta. Pero el interés reside
en que su comprensién del lenguaje escrito estd alterada de forma desproporcionada con
respecto a la del lenguaje oral. Los pacientes con alexia anterior tienen dificultades en la
comprensién lectora de las relaciones sintdcticas. Esta es la razén por la que se le conoce
también como alexia sintdctica. Pero en algunos pacientes la alteracién de la lectura afecta
también a aspectos mds elementales, presentando dificultades en leer letras aisladas (alexia
literal). A diferencia de lo que ocurre en la alexia posterior, estos pacientes pueden recono-
cer palabras familiares pero tienen una mala ejecucién en nombrar letras o leer a través de
la conversién grafema-fonema. Debido a esto, la lectura de pseudopalabras, aun cuando son
pronunciables, se ve alterada. Suelen tener dificultades para reconocer una palabra que se
les deletrea, aunque en menor grado que en la alexia central. Las alteraciones de la escritura

Figura 4.16. Representacion de la localizacion
aproximada de la lesion en la alexia anterior.
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son considerables. Dada la amplitud usual de la lesién subyacente a la afasia de Broca, no
es fécil determinar una regidn especificamente relacionada con el trastorno lector. Algunos
autores sugieren que puede deberse a una desconexidn entre la region angular y las 4reas
frontales, ocasionada por una lesién de la sustancia blanca bajo el cértex parietofrontal.

4.4.4. Las alexias desde el punto de vista de la Psicolingiiistica

En la década de los setenta del siglo XX, especialmente a partir de los trabajos de Marshall
y Newcombe, se inicia el interés de la Psicolingiiistica por el estudio de la alexia. El foco
de interés de este acercamiento no son los sustratos neurales, sino los mecanismos fun-
cionales subyacentes. Se trata de identificar los componentes del sistema normal de lec-
tura que se ha visto alterado en el paciente aléxico, y obtener asi datos relevantes para los
modelos de lectura. Este tipo de investigacién realiza un estudio muy preciso del patrén
de lectura que presenta el sujeto aléxico, atendiendo, por ejemplo, al tipo de paralexias
cometidas, o a cudles son las caracteristicas psicolingiifsticas u ortogréficas de las palabras
que afectan a su lectura (clase gramatical, grado de imaginabilidad, frecuencia, longitud,
etc.). A partir de estos andlisis se han definido algunos tipos de alexia. En este campo se
utiliza mayoritariamente el término dislexia aunque se refieran a trastornos adquiridos. A
pesar de ello, mantendremos el término alexia, en coherencia con la distincién realizada
anteriormente.

Un primer grupo de trastornos en la lectura se engloban bajo el término alexias peri-
féricas. Se trata de aquellos casos en los que la alexia estd causada por la alteracién de los
mecanismos iniciales del proceso lector. En este grupo se incluye la alexia pura o alexia
sin agrafia que ya se ha comentado. Otras alexias periféricas serfan las debidas a alteracio-
nes atencionales o al neglect, un trastorno que conlleva “ignorar” el hemiespacio contra-
lateral a la lesién (véase capitulo 5). En este caso, dado que la forma usual del neglecr impli-
ca al hemiespacio izquierdo, suelen aparecer dificultades en la parte izquierda (inicio) de
las palabras.

Cuadro 4.11. Clasificacion psicolingiiistica de las principales alexias

Alexias periféricas Alexias centrales
Letra a letra Profunda
Atencional Fonoldgica
Por neglect Superficial

El segundo grupo, las alexias centrales, engloba aquellos casos en los que hay una alte-
racién de los propios mecanismos lingiiisticos. La alexia profunda, descrita inicialmente por
Marshall y Newcombe en 1973, es la que mds atencién ha recibido. Su principal caracte-
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ristica es la produccién de paralexias semdnticas: sustituciones de una palabra por otra rela-
cionada semédnticamente, ya sea por un sinénimo, un anténimo, un concepto subordinado
o supraordinado (“manzana” por “fruta” o “fruta” por “manzana”), etc. En algunos casos
constituye el principal tipo de error. También pueden aparecer errores visuales (“camién”
por “cancién”). La ejecucién estd afectada por la imaginabilidad y la clase gramatical. Las
palabras con las que se obtiene una mejor ejecucién son los sustantivos de alta imaginabili-
dad y con peor ejecucién las palabras funcionales. Hay una alteracién importante en la lec-
tura de pseudopalabras, lo que indicarfa una incapacidad para realizar la transformacién gra-
fema-fonema. Frecuentemente, se producen errores de lexicalizacién en la lectura de
pseudopalabras.

La interpretacion de la alexia profunda es muy controvertida. Una de las polémicas se
ha centrado alrededor de la propuesta de M. Coltheart de que los sujetos con este tras-
torno estdn utilizando las capacidades lectoras del hemisferio derecho, una propuesta que
ha sido rechazada por otros grupos de investigacién. Por lo que respecta al correlato ana-
tomopatoldgico, el sustrato mds habitual es una lesién perisilviana amplia del hemisferio
izquierdo, incluyendo el cértex frontal. Va asociada generalmente a una afasia de Broca
o0 a una global, aunque se ha informado de casos puntuales con afasia fluida y lesiones pos-
teriores.

La alexia fonolégica es un trastorno relativamente leve en el que la lectura de palabras
estd intacta o pricticamente intacta. La ejecucién puede estar relacionada con el tipo de
palabra, con mayor dificultad en las palabras funcionales y morfemas gramaticales. El défi-
cit més llamativo se produce en la lectura de pseudopalabras. Suele interpretarse como
una dificultad para utilizar la ruta fonolégica y una lectura basada en la ruta léxica. Se han
identificado varios tipos diferentes de alexia fonolégica que se suponen relacionados con
la lesién de diferentes componentes o procesos de la llamada ruta fonolégica. Para Farah
y sus colaboradores, la mayoria de los pacientes presentan también alteraciones en tareas
fonoldgicas que no implican lectura, por lo que el trastorno podria interpretarse en el mar-
co de un déficit en el procesamiento fonolégico general, mds que como un trastorno espe-
cifico de la lectura. La localizacién de las lesiones es variable a lo largo del cértex perisil-
viano izquierdo, habiéndose informado de casos con lesiones derechas. En la mayoria de
los casos aparecen lesiones en el cortex temporal superior y en los giros supramarginal y
angular (Coslett, 2003).

La alexia superficial se caracteriza por una mejor lectura de palabras regulares (que
siguen las reglas de correspondencia grafema-fonema) que de palabras irregulares; las
paralexias suelen consistir en “errores de regularizacién” (pronunciar la palabra como
se esperarfa de la aplicacién de las reglas), y tiende a ir acompafiada de afasia de tipo
fluente. No es frecuente observar este trastorno tras lesiones focales. Generalmente se
produce como consecuencia de hemorragias cerebrales o traumatismos craneoencefali-
cos, que implican lesiones mds distribuidas, o en procesos degenerativos tales como
la demencia de tipo Alzheimer o la demencia fronto-temporal. Es caracteristica de la
demencia semdntica, una variante de la fronto-temporal asociada a atrofia temporal
izquierda.
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4.4.5. Agrafias

En la mayoria de los pacientes afdsicos el deterioro de la escritura tiene caracteristicas simi-
lares al deterioro de la expresion oral. Los sujetos con afasia no fluida tienen una produccién
escasa y esforzada, una caligrafia deteriorada, agramatismo, etc. Por su parte, las afasias flui-
das, como la de Wernicke y la transcortical sensorial, suelen presentar una agrafia fluida, con
una fécil produccién, letras bien formadas, paragrafias, etc. Hay que recordar que tanto la
afemia como la sordera pura para las palabras no presentan agrafia, una de las razones por las
que no se consideran verdaderos trastornos afésicos. Se recogen las caracteristicas de estos
tipos de agrafias afisicas y su comparacién con los rasgos de las correspondientes afasias.

Una agrafia pura consistiria en una alteracién de la expresién escrita en ausencia de otros
trastornos del lenguaje, préxicos o visuoespaciales. Se trata de una alteracién muy poco fre-
cuente y controvertida. En 1881, Exner propuso la existencia de un centro gréfico en la
segunda circunvolucién frontal, préximo, pero independiente del drea de Broca. Aunque
algunos datos procedentes del campo de la estimulacién eléctrica cerebral apoyan la vincu-
lacién del 16bulo frontal posterior izquierdo con la escritura, no hay evidencias consisten-
tes sobre tal centro frontal. Se han presentado algunos casos de agrafia pura con lesiones en
la zona superior del 16bulo parietal posterior izquierdo (AB 7). Ademds, esta zona parietal
superior estd preservada en los pocos casos de afasias fluentes en los que hay una relativa
conservacion de la escritura. Para Vignolo (1983), el 16bulo parietal izquierdo posterior supe-
rior parece ser crucial para la integracién sensoriomotora-lingiiistica necesaria para la escri-
tura, aunque no deba considerarse como el tnico lugar relevante. Para otros, la agrafia pura
es fruto de un déficit primario no relacionado con el lenguaje, generalmente un trastorno
motor o un estado confusional. La poca frecuencia del trastorno ha impedido contar con
datos mds clarificadores.

La expresion escrita no depende s6lo de las habilidades lingiiisticas. Conseguir una correc-
ta comunicacién escrita depende también de las habilidades motoras y visuoespaciales. Una
alteracion de estas habilidades produce una escritura defectuosa, aunque el componente lin-
giifstico esté intacto. Diversas alteraciones motoras, al margen de la afectacién directa del
aparato mecdnico de las manos, pueden producir agrafia. Asi, por ejemplo, podemos encon-
trar una agrafia patética o motora debida a lesiones de los tractos corticoespinales o de los
nervios periféricos. Frecuentemente, las lesiones frontales izquierdas que producen una afa-
sia de Broca afectan también al cértex motor, resultando en una combinacién de agrafia no
fluente y parética. Los trastornos de ganglios basales y cerebelosos producen también alte-
raciones de la escritura. En la enfermedad de Parkinson, por ejemplo, es caracteristica la
micrografia progresiva: la letra se va haciendo menor a medida que la escritura avanza. Jun-
to con ello se constata falta de escritura espontdnea, ejecucién lenta, agolpamiento de las
letras y dificultades para mantener la linea. La terapia dopaminérgica mejora todos estos
aspectos. Por otro lado, la correcta ejecucidn escrita exige ser capaz de orientar, secuenciar,
etc. los rasgos graficos. Las agrafias visuoespaciales suelen ser producto de lesiones derechas
en la conjuncién témporo-parieto-occipital. Se caracterizan por una inatencién izquierda,
con la escritura confinada de forma progresiva al lado derecho de la pdgina; una desviacién
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de las lineas; una mala organizacién de los espacios entre los grafemas, rompiendo la inte-
g g
gridad espacial de las palabras y la posible adicién u omisiones de rasgos o letras.

4.5. Las aprosodias

No es infrecuente encontrar descripciones de afdsicos con una reduccién importante en su
expresién verbal pero con una entonacién conservada. Estos aspectos del lenguaje, la melo-
dia, la dindmica de la entonacidn, las pausas, la acentuacién o énfasis, etc. suelen englobar-
se bajo el término prosodia. Las primeras propuestas sobre la prosodia fueron realizadas por
Monrad-Krohn en 1947 y 1963. Uno de sus primeros casos era una mujer noruega que
habia sufrido un trastorno afésico por lesién frontal, del cual se recuperé de forma casi com-
pleta. La tnica secuela consisti6 en el “acento extranjero” con el que hablaba su propio idio-
ma, lo que llevaba a confundirla con alguien de origen alemdn.

Monrad-Krohn describe tres trastornos de la prosodia producidos por lesién cerebral.
La hiperprosodia consistiria en el uso excesivo de la prosodia. Se puede observar en pacien-
tes con afasia de Broca que utilizan variaciones prosédicas excesivas para comunicarse. La
disprosodia, también llamada prosodia atdxica, consiste en un cambio en la calidad de la voz
que en algunos casos, como la paciente descrita anteriormente, puede dar lugar a la apari-
cién de un “acento extranjero”. Se observa como resultado de la recuperacién tras una afa-
sia no fluida. En tercer lugar, la aprosodia, implica una limitacién en la capacidad para modu-
lar la entonacién. Excepto en este dltimo, los trastornos descritos se observan tras lesiones
izquierdas.

Para una mejor comprensién de los trastornos prosédicos es necesario diferenciar entre
dos tipos de prosodia. La prosodia lingiiistica se refiere a la distribucién de las pausas, énfa-
sis, entonacién, etc. que da un significado particular a una frase. Serfa el equivalente a los
signos de puntuacion que usamos en el lenguaje escrito, por ejemplo, el tipo de entonacién
que utilizamos para dar un tono interrogativo a una frase. La prosodia afectiva o emocional
es la que aporta tono afectivo y contenido emocional al lenguaje. Por ejemplo, es la que per-
mite que se exprese miedo, sorpresa o cualquier otro estado emocional que pueda transmi-
tirse oralmente. Es también la que se utilizarfa para transmitir una actitud determinada. Asf,
al decir “Juan es listo” podemos expresar un reconocimiento a la inteligencia de esa perso-
na (enfatizando “es”) o un comentario sarcastico (enfatizando “listo”).

E. Ross ha trabajado extensamente la prosodia afectiva. Ha presentado evidencias de la
dominancia del hemisferio derecho para la organizacién de los componentes afectivo-pro-
sédicos del lenguaje y de la conducta gestual. Ademis, a partir del estudio de un cierto niime-
ro de casos, propone que la organizacién anatomofuncional del lenguaje afectivo en el hemis-
ferio derecho es un reflejo de la organizacién de los aspectos proposicionales en el hemisferio
izquierdo. Asi, el autor presenta una clasificacién de las aprosodias utilizando la nomencla-
tura aplicada a las afasias: motoras, sensoriales, transcorticales, globales, etc.

En un reciente trabajo realizado con pacientes con lesiones focales agudas, de origen
isquémico, Ross concluye que la regién postero-inferior del cértex frontal derecho es esen-
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cial para la produccién espontdnea en el habla de la prosodia afectiva. Por su parte, el c6r-
tex postero-superior del I6bulo temporal derecho serfa la zona esencial para la comprensién
de la prosodia afectiva. El tdlamo parece ser también una regién critica para este compo-
nente. La dnica inconsistencia con la organizacién de los déficits afésicos habituales tras una
lesién izquierda fue la observada para el caso de la repeticién, que se asocié a lesiones del
opéreulo frontal y no a lesiones posteriores. Los déficits observados tras lesiones izquierdas
no se relacionaron con las lesiones corticales sino con las de sustancia blanca. Ross inter-
preta este resultado como una evidencia en favor de que las dificultades en la prosodia afec-
tiva, cuando son provocadas por lesiones izquierdas, se deben a la alteracién de los meca-
nismos de integracion de las funciones de cada hemisferio (Ross y Monnot, 2008).

Producdién alterada y buena comprensién Comprension alterada y buena producdidn

Figura 4.17. Distribucion cortical de las lesiones de los pacientes estudiados
por Ross y Monnot que presentaban alteraciones de la aprosodia afectiva
en s6lo uno de los componentes: produccién o comprension.
(Fuente: adaptado de Ross y Monnot, 2008.)
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5

Las agnosias

5.1. Concepto y tipos

El término agnosia deriva del griego y significa ausencia de conocimiento. Fue introducido
por Freud, en 1891, en el curso de la discusién sobre las afasias para designar la afectacién
del reconocimiento de un estimulo, diferenciandolo del desconocimiento de su nombre o
anomia.

La agnosia es una afectacidn especifica de la capacidad de reconocer estimulos previa-
mente aprendidos o que pueden ser habitualmente aprendidos después de una exposicién
adecuada, que ocurre en ausencia de trastornos sensoriales del lenguaje o funciones intelec-
tuales generales y que resulta de una lesién cerebral adquirida. La agnosia es un mal fun-
cionamiento del reconocimiento que estd confinado a ciertos estimulos presentados a tra-
vés de un canal sensorial, pero no de otros. La agnosia, ademds de afectar al reconocimiento
de los estimulos previamente aprendidos, altera la capacidad de aprender nuevos estimulos
de la modalidad implicada.

Si atendemos a los canales sensoriales, podemos clasificar las agnosias en visuales, audi-
tivas, téctiles, gustativas y olfatorias. La m4s frecuente y estudiada es la de tipo visual. Tam-
bién se pueden dividir de acuerdo con la especificidad del material que no puede ser reco-
nocido: las caras (prosopagnosia), los colores (agnosia cromdtica), los objetos (agnosia para
objetos), las letras (alexia agndsica), la musica (amusia), etc.

La agnosia puede afectar a estimulos aislados dentro de una categoria o, por el contra-
rio, a toda la categorfa. La percepcién del estimulo puede alterarse de forma diferencial con
relacién a si se trata de un objeto real o representado, y también si es estdtico o estd en movi-
miento. Las distintas categorias de reconocimiento de items: caras humanas, objetos, pala-
bras y niimeros se pueden alterar selectivamente por distintas lesiones cerebrales focales.

El reconocimiento de un estimulo determinado, aunque se presente en una tnica moda-
lidad sensorial, evoca numerosos recuerdos de este estimulo. Los recuerdos pueden perte-
necer a la misma modalidad sensorial del estimulo de entrada o a otras modalidades senso-
riales y pueden ser verbales o no verbales. Este hecho es debido a que cada estimulo tiene
una representacion en multiples lugares del cerebro, en diferentes mapas sensoriales, en dis-
tintas modalidades, y ademds posee una significacién afectiva. De este modo, una parte pue-
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de evocar el todo. La percepcién del estimulo no es igual entre dos personas ya que de-
pende de la historia personal. Tampoco es igual cada vez que el estimulo se presenta ya que
la percepcién depende de forma activa del estado emocional del momento y de las asocia-
ciones que més ficilmente emergen dependiendo del procesamiento cognitivo previo. Por
ejemplo, si palpamos un limén a ciegas, al reconocerlo no emergen sélo su forma y textu-
ra, sino también su olor, sabor, color, e incluso la experiencia emocional: lo agradable o des-
agradable que nos resulta o el recuerdo de la tltima vez que condimentamos el pescado con
el limén. El tipo e intensidad de algunas asociaciones variardn segin el estado del momen-
to. Asi, por ejemplo, si tenemos hambre asociaremos con mds facilidad el limén al pescado
que si tenemos sed, situacién en la que emergerd mds fécilmente a nuestra mente una bebi-
da carbénica. En estas situaciones de hambre o sed, el gusto del limén tendrd mds potencia
que su color o textura.

Cuadro 5.1. Tipos de agnosia

Percepcion-reconocimiento

— Aperceptiva. No aparean, copian ni designan
— Asociativa. Percepcién normal (aparean, copian) sin reconocimiento

Modalidad sensorial

— Visual
— Auditiva
— Tactil

Modalidades especificas

— Prosopagnosia (caras)

— Cromatica (colores)

— Espacial (lugares)

— Alexia agnésica (letras, palabras, frases)
— Afasia optica (objetos visualmente)

— Amusia (mdsica)

— Sordera verbal (lenguaje)

— Digital (dedos)

5.2. Agnosias visuales: segregacion de sistemas

La introspeccién ya sugiere que la percepcién visual puede ser dividida en varios sub-
procesos. Si se pide a alguien que senale los componentes de percepcién visual, ficilmente
referirdn forma, color, profundidad, movimiento y textura. Estos distintos aspectos de la
percepcidn, o canales para la visién, pueden ser procesados en paralelo. Cada ojo pro-
yecta a una capa magnocelular y a una o dos capas parvocelulares. Estos dos conjuntos
de capas geniculadas proyectan a dos subdivisiones de la capa IVc del cértex y las dos vias
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estdn separadas en el 4rea 17 de Brodmann y mantienen su segregacién en zonas mds
complejas, una es la zona V4, que estd implicada en la percepcién del color, y la otra es
la zona MT, implicada en la percepcién del movimiento y profundidad (Livingstone y
Hubel, 1988).

Las observaciones anatémicas y fisiolégicas en monos indican que el sistema visual del
primate consiste en varias subdivisiones separadas e independientes que analizan diferen-
tes aspectos de la misma imagen retinal. Las células en las dreas visuales corticales 1y 2 (Va,
V2) y las 4reas visuales superiores estdn segregadas en tres subdivisiones interdigitadas que
difieren en su selectividad para el color, la profundidad, el movimiento y la orientacién.
Las vias selectivas para el color y la forma parecen estar principalmente derivadas de las
subdivisiones geniculadas parvocelulares, mientras que los componentes de la profundidad
y el movimiento derivan de las magnocelulares. A niveles inferiores, en la retina y el nicleo
geniculado lateral, las células en estas dos divisiones difieren en su selectividad para el color,
sensibilidad al contraste, propiedades temporales y resolucién espacial. Estas divergencias
en las propiedades de las células a bajos niveles en cada subdivisién permiten diferentes
funciones visuales, como la percepcién del color, la profundidad, el movimiento y la per-
cepcién de la forma (Livingstone y Hubel, 1988).

El sistema magnocelular no tiene un papel en la percepcién del color, pero tiene una
alta sensibilidad al contraste, una répida resoluciéon temporal y una baja resolucion espacial;
por el contrario, el sistema parvocelular tiene selectividad para el color, baja sensibilidad al
contraste, lenta resolucién temporal y alta resolucién espacial. El sistema magnocelular es
el responsable de aportar la informacién sobre el movimiento y la profundidad. Puede tener
una funcidn global de interpretacién espacial. Las funciones del sistema magnocelular pue-
den incluir los procesos para decidir qué elementos visuales, tales como ejes y discontinui-
dades, pertenecen a unos objetos individuales en una escena y determinar la organizacién
global tridimensional de esta escena y las posiciones de los objetos en el espacio y sus movi-
mientos (Livingstone y Hubel, 1988).

La selectividad del color del sistema parvocelular permite ver los contornos de los obje-
tos, usando la informacién del color. Permite, ademds, analizar las escenas con mayor deta-
lle. El sistema magnocelular es mds primitivo que el parvocelular. Este tltimo estd amplia-
mente desarrollado solamente en los primates, mientras que el magnocelular es el dominante
en los mamiferos no primates. Existe alguna redundancia entre los dos sistemas, por ejem-
plo, ambos llevan informacién sobre la forma (Livingstone y Hubel, 1988).

El estudio de las consecuencias de las lesiones cerebrales focales en el cerebro humano
habia documentado, previamente a la experimentacién animal, la presencia de segregacion
de los sistemas visuales. Asi, en Neuropsicologia humana es corriente observar la pérdida de
la percepcién del color que contrasta con la conservacién de la percepcién de la forma. Los
estudios neuropsicolégicos y neurofisiolégicos concluyen en la existencia de un “centro del
color” situado en la circunvolucién fusiforme en el ser humano que es el homélogo del drea
V4 en el mono macaca. Se ha descrito un caso en el que el canal P estd selectivamente dafa-
do, el paciente era incapaz de detectar ni un solo color, en cambio, tenfa conservada la visién
de profundidad, brillo, textura, forma, localizacién y movimiento. Respecto a la forma, en
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los monos, las células de V1 son sensibles a dngulos y lineas y las de V2 lo son a la percep-
cién de los contornos. En el ser humano, las lesiones provocadas por intoxicacién por inha-
lacién de monéxido de carbono pueden producir graves déficits en la percepcion de las for-
mas. Un paciente, después de 40 afios de padecer la lesién, sigue mostrando los mismos
déficits, la percepcién de formas estd tan severamente afectada que incluso no reconoce figu-
ras simples como un hexdgono. Sin embargo, puede reconocer objetos reales basindose en
la informacién referente al color y al tamafio. No tiene afectado el reconocimiento de caras,
letras, palabras y no padece alteracién de la imaginacién visual, ni tampoco desorientacién
espacial. A menudo, puede reconocer piezas aisladas al examinar una escena completa, pero
no percibe el todo (De Haan y Newcombe, 1992).

Por otro lado, existen también claras disociaciones entre la percepcion de caras, objetos
y palabras. Sin embargo, algunas combinaciones no existen. Por ejemplo, la alteracién selec-
tiva del reconocimiento de objetos con el de palabras y caras intacto, o bien la alteracién del
reconocimiento de palabras y caras, con el de objetos intacto.

Para una revision exhaustiva del sistema visual y sus alteraciones puede consultarse el
manual de S. Zeki Una vision del cerebro (1995).

5.3. Disociacion visuoperceptiva y visuoespacial

En 1982, Ungerleider y Mishkin propusieron un modelo que postulaba la existencia de
dos sistemas corticales complejos de andlisis visual. Ambos sistemas o vias se originan y
parten del cértex estriado occipital. Una de las vias se dirige ventralmente al 16bulo tem-
poral y es esencial para el reconocimiento de los objetos. La otra se dirige dorso-lateral-
mente al I6bulo parietal y es crucial para la percepcién espacial y la ejecucién visuomo-
tora. Respectivamente se han denominado la via del QUE (identificacién de objetos y
personas) y DONDE (identificacién espacial o posicional) (Ungerleider y Mishkin,
1989).

La evidencia de la segregacién de estos dos sistemas procede de la consecuencia de
las lesiones focales parietales y temporales en monos y las observaciones sindrémicas en
humanos (agnosia visual y sindrome de Balint). Las lesiones en el cértex inferior tem-
poral causan déficits en multiples tareas de discriminacién de objetos, pero no alteran las
visuoespaciales. Por el contrario, las lesiones parietales posteriores no afectan a las tareas
de discriminacién visual, pero ocasionan una ejecucién defectuosa de las que implican
la posicién del objeto, es decir tareas de tipo visuoespacial. Estas lesiones causan también
alteracién del control oculomotor y la percepcién del movimiento (Greene, 2005).

Aunque la visién de objetos y de espacios estd asociada respectivamente a los sistemas
geniculo-estriado y tectofugal, se ha podido demostrar que ambos patrones de reconoci-
miento del objeto y posicién espacial son dependientes del cértex estriado occipital, ya que
su lesién, pero no la del coliculo superior, afecta gravemente a los dos tipos de procesamiento
visual (visuoespacial y visuoperceptivo) y elimina virtualmente la actividad de las dreas cor-
ticales asociativas correspondientes (parietal posterior y temporal inferior).
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En resumen, el cértex temporal inferior es parte de un sistema que se origina en el cér-
tex estriado occipital y es necesario para el reconocimiento de los objetos, mientras que el
cértex parietal posterior es parte de un sistema que se origina también en el estriado occi-
pital y es necesario para apreciar la relacién espacial entre los objetos (Desimone y Unger-
leider, 1989).

La via ventral, responsable de la percepcién de objetos, viaja desde las dreas corticales
V1 a V4 y finalmente a TT (temporal inferior). La TT se divide a su vez en dos partes, T1
posterior y TT anterior. Las proyecciones de V4 que terminan en el TT posterior son mds
densas que las que terminan en el anterior. TT proyecta a varias estructuras fuera del cértex
visual, incluyendo el cértex perirrinal (dreas 35 y 36), el cértex pre-frontal, la amigdala y
el ndcleo estriado de los ganglios basales. Las células del temporal anterior necesitan que el
estimulo sea mds complejo que las dimensiones simples de tamafio, color, orientacién o tex-
tura para su activacion. Para identificar un objeto natural particular hace falta la activacién
de unas pocas decenas de neuronas.

La estimulacién eléctrica intracraneal en sujetos despiertos que han de ser sometidos
a una intervencién quirtrgica para controlar la epilepsia se ha usado como una técnica
util para la localizacién cerebral desde que Penfield la iniciara. En 1982, se publicaron
los resultados sobre la investigacién de funciones visuoespaciales (orientacién de lineas)
y visuoperceptivas (reconocimiento y memoria de caras) usando esta técnica. La estimu-
lacién eléctrica produce bloqueos de la funcién visuoespacial o visuoperceptiva segtin la
localizacién. La disociacién de los sistemas ventrales y dorsales ha sido también replica-
da mediante técnicas de estimulacién magnética transcraneal y de resonancia magnética
funcional.

P —
r_
H — ]_—_ >
Discriminacion de objetos Discriminacion de lugar

Figura 5.1. Investigaciones en macaca mulata: segregacion de los sistemas
de la via dorsal y via ventral. La via dorsal o alta estd implicada
en las funciones visuoespaciales, mientras que la via ventral o baja
procesa informacion de tipo visuoperceptivo (caras, colores, formas).
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A pesar de las evidencias clinicas y experimentales de las disociaciones visuoespaciales y
visuoperceptivas que corresponden respectivamente a la via dorsal y ventral, existen otras
evidencias tanto en la experimentacién animal como en las procedentes de sofisticados estu-
dios neuropsicoldgicos sobre la existencia de multiples subsistemas para las integraciones
visuomanuales. Asi pues, la doble disociacién entra la ataxia ptica del sindrome de Balint
y la agnosia visual parece ser una simplificacién de la compleja conectividad del c6rtex visual
asociativo con el cértex frontal (Pisella ez 2/, 2006).

5.4. Alteraciones visuoperceptivas

5.4.1. Ceguera cortical

Las lesiones de las dreas visuales primarias (cértex occipital estriado situado alrededor de la
cisura calcarina o drea 17 de Brodmann) producen un escotoma o regién ciega en el cam-
po visual. Las personas con estas lesiones calcarinas son capaces de localizar los estimulos en
los campos ciegos. Los pacientes son capaces de referir que algo estd presente, pero no qué
cosa es. Esta preservacién de la visién subcortical permite incluso evitar obsticulos, lo
que a menudo puede generar una falsa idea de simulacién de déficit visual.

En algunos casos de ceguera central o cortical existe una desconexién respecto a la con-
ciencia. En el clésico sindrome de Anton los pacientes afirman ver cuando no ven, es decir,
que a la ceguera central o cortical se le afiade anosognosia (ignorancia del déficit). El sin-
drome de Anton se acompafia a menudo de alucinaciones visuales diversas.

Las capacidades visuales preservadas tras la lesién bilateral del cértex primario son atri-
buibles a la poblacién de células retinianas que proyectan al nicleo geniculado lateral y a
las subsiguientes neuronas que proyectan fuera del cértex estriado. Estas neuronas estin
intactas y no se afectan por la degeneracidn retrégrada de las lesiones corticales en el cér-
tex estriado.

5.4.2. Agnosia visual

La agnosia visual puede ser definida como una alteracién del reconocimiento visual de los
objetos (u otras categorias de estimulos como caras o colores) con una agudeza visual, cam-
pos visuales, rastreo visual, funcién lingiiistica y funciones mentales superiores intactas. Los
objetos se detectan, pero no se identifican. Debe excluirse para su diagnéstico la ceguera
cortical, debida, como hemos visto anteriormente, a lesiones bilaterales de las 4reas visuales
primarias.

Aunque los sujetos con agnosia tienen defectos visuales, éstos no pueden explicar la
sintomatologia. Por ejemplo, a menudo tienen una hemianopsia o cuadrantanopsia (pér-
dida de visién de un hemicampo o en un cuadrante), pero colocando el objeto en el espa-
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cio preservado contindan sin identificarlo. Se puede demostrar si la visién estd o no intac-
ta solicitando la identificacién de elementos simples como objetos, colores, formas, nime-
ros o letras.

En la agnosia visual, en general, los objetos reales son mds féciles de identificar que
los representados y los completos mds féciles que los fragmentados. El tipo de error
que se produce en el andlisis visual es de tipo morfol6gico (caracteristicas de forma) y no
lingiiistico. La dificultad puede reducirse o ser mds evidente en los objetos estdticos, a
menudo los pacientes pueden reconocer los mismos objetos que no identificaban en for-
ma estdtica cuando se ponen en movimiento. En la agnosia visual, los pacientes frecuen-
temente tienen quejas subjetivas de ceguera y niegan ver cosas que se puede evidenciar
que estdn percibiendo.

En las agnosias visuales aperceptivas existen ya problemas a nivel perceptivo y, eviden-
temente, si falla la percepcién no es posible la recognicién. La agnosia aperceptiva se dife-
rencia de la ceguera periférica y la central. La agudeza visual es normal, pueden denominar
colores, detectar diferencias entre luz y oscuridad, asi como los movimientos de los objetos.
El resto de tareas visuales estdn alteradas. No se pueden distinguir figuras geométricas, ni
caras, ni tampoco objetos (De Renzi, 2000).

Figura 5.2. Lesion occipital bilateral responsable de agnosia visual.
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En la agnosia visual asociativa ademds de la preservacién de la agudeza visual, cam-
pos visuales y movimiento ocular, también la percepcién debe estar intacta. La carac-
teristica fundamental es la alteracién del reconocimiento a pesar de la percepcién nor-
mal. La preservacién de la percepcién se puede demostrar con tareas de apareamiento
de objetos idénticos, dibujo de un objeto real presentado o copia de un esquema del
objeto, descripcidn lingiiistica de los detalles, etc. El paciente, ademds de poder descri-
bir el objeto, es capaz de identificarlo por otros canales sensoriales distintos al visual
(De Renzi, 2000).

Los lugares criticos para la produccién de agnosias son: a) el cértex visual asociativo
occipital inferior y posterior, &) el cértex asociativo temporal posterior, ¢) el cértex asociati-
vo occipital superior y parietal visual y 4) las estructuras limbicas y el c6rtex temporal ante-
rior. Las lesiones que causan la agnosia visual desconectan o destruyen el cértex visual de las
dreas asociativas de Brodmann 18 y 19, mientras que estd preservado el cértex visual pri-
mario (4rea 17 de Brodmann) (Damasio et al., 1989b).

Aunque para la produccién de la agnosia visual hacen falta lesiones bilaterales, las lesio-
nes en el cértex posterior del hemisferio derecho producen por ellas mismas alteraciones en
el reconocimiento de objetos representados. El déficit de reconocimiento de objetos aso-
ciado a lesiones del hemisferio derecho puede ser puesto de manifiesto cuando se manipula
la complejidad perceptiva eliminando parte de la informacién (tareas de completamiento),
cambiando la angulacién habitual en que un objeto se percibe. En todos los casos los mis-
mos objetos reales se reconocen normalmente.

5.4.3. Prosopagnosia y reconocimiento de caras

En 1860 dos oftalmdlogos, A. Quaglino y G. Borelli, describieron un caso que presentaba
el sindrome que mds tarde, en 1947, se denominaria prosopagnosia. Las quejas subjetivas
del paciente consistian en pérdida de la visién del color, dificultad en orientarse e imposi-
bilidad de reconocer las caras de los familiares. Unicamente reconocfa a la gente por la voz
y tampoco era capaz de reconocer las casas familiares, incluida la suya propia. Esta sinto-
matologfa era producida por una hemorragia bilateral (Benton, 1990).

La prosopagnosia se da invariablemente cuando existe una lesién bilateral de algunos
sectores del cortex de asociacién témporo-occipital y afecta al reconocimiento de la identi-
dad facial de caras previamente conocidas, incluyendo la cara de uno mismo en el espejo o
en una fotografia. El paciente identifica correctamente a la persona por la voz o por la pos-
tura al caminar, pero no por la propia visién. También pueden identificar a la persona por
una caracteristica concreta como una mancha connatal en la cara, por la forma de vestir,
peinar o por los pendientes o gafas que lleva.

Los pacientes con prosopagnosia, normalmente, pueden leer aunque lo hacen de una
forma mds lenta. En general, pueden estimar si son caras humanas o de primates, si son de
sexo masculino o femenino y la edad aproximada que tienen, e incluso qué tipo de emo-
ciones estd expresando la cara. Muchos de los pacientes con agnosia para las caras presen-
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tan ademds agnosia para los colores y para la textura. Ello es debido a la proximidad de las
zonas corticales especializadas en estas percepciones.

Estos pacientes son también capaces de aparear las caras no familiares, pueden distin-
guir la figura del fondo y delimitar los contornos de los dibujos o fotografias, asi como de
percibir correctamente los movimientos. Pueden localizar los estimulos en el espacio, sefia-
larlos o describir su posicién espacial relativa y atienden a los estimulos en cualquier cam-
po visual. Tienen también intacta la percepcidn de la perspectiva. El déficit de reconoci-
miento de caras es muy evidente en situaciones estdticas como una fotografia, pero no en
situaciones reales en las que la persona estd en movimiento (Damasio ez a/., 1990).

La agnosia para caras no es estrictamente selectiva, los pacientes con prosopagnosia
también tienen dificultades en el reconocimiento de objetos particulares. Aunque pueden
identificar que un coche es de una determinada marca pueden ser incapaces de reconocer
su propio coche. En este sentido se puede decir que tienen dificultades en identificar la
individualidad del objeto, no su clase. Pueden, por ejemplo, confundir algunos elemen-
tos pertenecientes a la categoria felina, como un gato y un tigre, pero nunca confundir-
los con un elefante.

Segtin Damasio ez al. (1990), la prosopagnosia supone un fallo mas general que el del
reconocimiento de caras, que afecta a la capacidad pata identificar la individualidad dentro
de un conjunto de objetos similares comprendidos dentro de una clase, como hombres
o mujeres, automdviles, animales, etc. El prosopagnésico sabe que una cara es una cara, pero
no a quién pertenece. Por otro lado, existe algin tipo de reconocimiento de las caras de
tipo no consciente, porque se mantiene la respuesta electrotérmica a caras conocidas.

Respecto a las lesiones responsables, existen diversas localizaciones segtin los subtipos.
En la agnosia de caras de tipo asociativo, estd causada por lesiones bilaterales del c6rtex aso-
ciativo occipital y temporal inferior y las dreas 18 y 19 de Brodmann y el 16bulo parietal
estdn intactos (Damasio ez al., 1990). Otro tipo de agnosia de caras de tipo amnésico tam-
bién estd causada por lesiones bilaterales, pero en este caso de las dreas temporales anterio-
res y del sistema hipocdmpico y sus alrededores. En contraste, en el subtipo amnésico, el
cértex posterior occipito-temporal estd intacto. Finalmente, la agnosia de caras de tipo aper-
ceptivo estd asociada a lesiones del cértex visual derecho en las regiones occipital y parietal.
Para que se produzca una prosopagnosia por lesién unilateral derecha deben estar dafiados
los componentes inferior y superior de las dreas 18 y 19 del hemisferio derecho, medial y
lateralmente; ademds, deben existir lesiones en parte de las dreas 39 y 37 del mismo hemis-
ferio. Es decir, para la prosopagnosia unilateral derecha es necesaria la lesién combinada de
dreas asociativas inferiores y superiores.

Las lesiones unilaterales en el hemisferio derecho pueden ocasionar algin defecto en el
andlisis visual de las caras. Los pacientes con lesiones subcalcarinas en el hemisferio derecho
muestran un proceso muy laborioso en la identificacién de caras familiares o cometen muchos
errores en caras no familiares. Los estudios en cerebros divididos por seccién del cuerpo
calloso en primates demuestran una superioridad del hemicampo visual izquierdo para la
discriminacién de caras, lo que implica la existencia de una especializacién del hemisferio
derecho, presente ya en primates no humanos (Benton, 1990).
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El estudio de las secciones del cuerpo calloso en el ser humano se orienta en favor de la
bilateralidad del proceso de reconocimiento de caras familiares dado que los pacientes con
el cerebro dividido no tienen prosopagnosia ante la presentacién lateralizada de caras. Sin
embargo, tanto los estudios clinicos como los de cerebro dividido sugieren que el hemisfe-
rio derecho estd especializado para el reconocimiento facial. Los pacientes con lesiones foca-
les en el hemisferio derecho muestran mayor afectacién en el reconocimiento de caras no
familiares. En los pacientes con el cuerpo calloso seccionado, la superioridad del hemisferio
derecho puede ser puesta en evidencia de diversas maneras. Sin embargo, la superioridad
puede ser eliminada si se usan caras familiares; es decir, que cuando el estimulo puede ser
denominado existe ya una representacién en el hemisferio izquierdo.

Los estudios de neuroimagen han identificado al menos dos 4reas bilaterales en el c6r-
tex extraestriado que responden mids a las caras que a los objetos. Una estd localizada en el
giro fusiforme medial (“drea fusiforme de las caras”) y otra estd localizada mds posterior-
mente en el cortex occipital inferior (“4rea occipital de las caras”) con un predominio del
hemisferio derecho (Rossion ez 4, 2003).

Existe también una prosopagnosia congénita que consiste en un déficit en el proce-
samiento de caras que se detecta ya en la infancia en ausencia de base neurolégica cono-
cida y con funciones intelectuales y perceptivas intactas. El trastorno parece ser percep-
tivo y no de memoria, ya que estos nifios son incapaces de diferenciar caras no conocidas.
Podria ser que tuviese una base genética ya que, en general, los familiares de primer gra-
do también estdn afectados, lo que sugiere una herencia autonémica dominante. Se tra-
tarfa pues de un caso similar a la dislexia, la disfasia o la amusia congénita. Existen 14
sujetos estudiados en la bibliografia especializada. Los estudios de potenciales evocados
han hallado que estos sujetos no tienen respuestas distintas ante casas o caras. No obs-
tante, los estudios llevados a cabo mediante resonancia magnética funcional han evi-
denciado que algunos de ellos manifiestan activaciones diferenciales en el drea fusiforme
ante casas y caras, con patrones similares a las observadas en los sujetos control. Esto indi-
ca que la activacién del 4rea fusiforme de las caras es necesaria pero no suficiente para su
correcta identificacién (Behrmann y Avidan, 2005).

5.4.4. Agnosia topogrdfica

La pérdida de familiaridad topografica puede ser considerada como una agnosia ambien-
tal. La agnosia topogréfica se refiere a la incapacidad de identificar lugares y edificios con-
cretos, aunque se reconozca que efectivamente lo que se estd viendo son edificios, iglesias,
etc., de recordar relaciones topogréficas entre marcaciones que pueden ser identificadas
individualmente. El paciente amnésico H. M. tenia una severa dificultad en aprender a
manejarse y orientarse en trayectos y rutas nuevos, pero no en las familiares. La experi-
mentacién animal ha demostrado el papel del hipocampo en el aprendizaje espacial; aun-
que la informacién definitiva es cortical, el hipocampo serfa necesario para realizar nuevos
aprendizajes espaciales.
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El sindrome de la agnosia topogréfica se caracteriza por una incapacidad de reconocer
los alrededores con una capacidad mental general intacta. En general, va acompanado de
acromatopsia, prosopagnosia, alucinaciones visuales y apraxia del vestirse. Se observa en lesio-
nes bilaterales posteriores y en lesiones derechas témporo-parietales. La dificultad funda-
mental parece ser la incapacidad de aparear el medio circundante con memorias que permi-
tan su reconocimiento. Es una agnosia, por tanto, de tipo especifico parecida a la prosopagnosia.

La memoria topografica o para lugares es un tipo de memoria que incluye tareas tan
diversas como la capacidad de localizar paises y ciudades en el mapa, que esencialmente estd
relacionada con funciones del hemisferio izquierdo, y la capacidad de encontrar el camino
en la ciudad o en la propia casa, que se altera por lesiones en el hemisferio derecho. La alte-
racién topografica a menudo estd asociada a otros trastornos espaciales, incluyendo la negli-
gencia espacial unilateral, prosopagnosia, acromatopsia, trastornos de la percepcién y explo-
racién visual y afectacién de la memoria espacial y visual. Sin embargo, en algunos casos,
estos trastornos son desproporcionadamente graves respecto al resto, y esto llama la aten-
cidén, o bien son trastornos que en el curso de la evolucién van quedando mds delimitados
del resto, debido a la regresién de la otra sintomatologfa.

Dentro de la memoria topogréfica, debe diferenciarse la pérdida de la memoria para rutas
conocidas de la incapacidad de memorizar nuevas rutas, distincién similar a la de la memoria
retrégrada y anterégrada. A menudo, después de una pérdida de memoria topogréfica retré-
grada y posterior recuperacién, queda la incapacidad de aprender nuevas rutas como trastor-
no residual. La pérdida de memoria topografica puede ir asociada a la incapacidad de visuali-
zar los lugares. Los pacientes no pueden evocar mentalmente su casa, la casa donde nacieron,
la casa donde veranean, etc. Llama la atencién en este sindrome que el paciente no pueda apre-
ciar los limites de su entorno y, en cambio, sea capaz de continuar jugando al ajedrez.

Aguirre y D’Esposito (1999) proponen cuatro tipos de desorientacién topografica:

1. La desorientacién egocéntrica, que supone una incapacidad de localizar los objetos
respecto a uno mismo, tendrfa una localizacién parietal posterior.

2. Laincapacidad de representar la direccién de orientacién con respecto al medio exter-
no. Su localizacién serfa el cingulado posterior.

3. Laagnosia: incapacidad de representar un estimulo ambiental saliente y destacado
(Iimite). Se produciria por la lesién en el giro lingual.

4. Desorientacién anterégrada, que se tratarfa de la incapacidad de crear nuevas repre-
sentaciones de la informacién ambiental. Su localizacién serfa del giro parahipo-
campico.

5.4.5. Acromatopsia y agnosia cromdtica
La acromatopsia, o alteracién cortical de la percepcidn del color, fue descrita por Verrey

en 1888. Las lesiones que la ocasionan se observan en las circunvoluciones lingual y fusi-
forme de ambos hemisferios, siendo esta tltima la regién critica. Si las lesiones son uni-
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laterales se produce una hemiacromatopsia. Evidentemente, si la lesién, ademds de la cir-
cunvolucién fusiforme, implica también la cisura calcarina existe una ceguera del hemi-
campo que no permite delimitar o comprobar la acromatopsia. En la acromatopsia se pier-
de la visién del color y el paciente ve en tonos de grises, aunque puede aparear colores
guiado por el brillo, pudiendo resolver correctamente el test de 100 matices de colores de
Farnsworth-Munsell.

El término agnosia cromdtica se refiere a la incapacidad de denominar y designar colo-
res, comprobable en el test de percepcién del color normal (De Renzi, 2000). El paciente
puede, por ejemplo, rendir bien en el test de Ishihara y clasificar los colores de acuerdo con
su tonalidad. Existen dos tipos de agnosia cromdtica, una va asociada a la alexia puray a la
hemianopsia, y es debida a la desconexién del cértex visual derecho de los centros del len-
guaje. En esta modalidad, el paciente responde bien a tareas verbo-verbales tales como “;cudl
es el color del pldtano?” y a tareas visuo-visuales como colorear objetos con ldpices de colo-
res. La otra variedad va asociada a lesiones parietales izquierdas y a menudo se acompafia de
afasia. En estos casos, los pacientes rinden mal en las tareas de colorear objetos con su color
correspondiente y rinden también mal en las que comportan una respuesta verbal sobre el
color de los objetos, es decir, tanto en las tareas visuo-visuales como en las verbo-verbales.

Cuadro 5.2. Modalidades de exploracion de la agnosia cromdtica

e Visual-visual: apareamiento de colores idénticos. Occipital

e Verbal-visual: designacién. Témporo-occipital

e Visual-verbal: denominacion. Occipito-temporal

e Verbal-verbal: imaginacién colores. Témporo-parietal

5.4.6. Alexia agnosica

Déjerine, en 1891, describi6 dos tipos de alexias: una que se acompanaba de agrafia, pro-
ducida por lesién de la circunvolucién angular y otra sin agrafia o alexia pura, que se da por
lesién en el I6bulo occipital y que es debida a la desconexién de los impuzs visuales de los
centros de la lectura y la escritura. Déjerine postuld la existencia de una lesién profunda en
la sustancia blanca del I6bulo occipital que desconectaba las fibras callosas procedentes del
16bulo occipital derecho de la circunvolucién angular izquierda. Los datos de autopsia de
un paciente suyo confirmaron esta hip6tesis.

La alexia sin agrafia se denomina también alexia agndsica, alexia pura o ceguera pura
para las palabras. Desde el punto de vista de la localizacién anatémica que produce el défi-
cit, se puede llamar también alexia preangular, por la situacién respecto a la circunvolucién
angular. En general va acompanada de hemianopsia, acromatopsia unilateral o agnosia cro-
madtica y afasia dptica. La preservacién de la escritura puede no ser total (Kleinschmidt y
Cohen, 20006).
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La alexia pura o agndsica habitualmente procede de lesiones vasculares por infartos isqué-
micos en el territorio de la arteria cerebral posterior izquierda, cuya lesién implica el cértex
calcarino, la sustancia blanca occipital, las circunvoluciones lingual y fusiforme, el esplenio
del cuerpo calloso, el 16bulo temporal medial (circunvoluciones hipocdmpica y parahipo-
cdmpica) y el tdlamo posterior. Evidentemente, no todas estas estructuras estdn implicadas
en todos los casos, lo que explica la variabilidad de la sintomatologia.

Si el cértex calcarino izquierdo estd totalmente destruido, el paciente tiene una hemia-
nopsia homénima (pérdida de un hemicampo visual), entonces, los inputs visuales se reci-
ben sélo en el hemisferio derecho, si el esplenio del cuerpo calloso estd también destruido,
la informacién visual 1éxica no puede alcanzar la circunvolucién angular del hemisferio
izquierdo. Unicamente la porcién medial del esplenio del cuerpo calloso estd implicada
en la transmisién de la informacién via tdctil. De aqui que los pacientes puedan identificar
las letras tridimensionales palpadas o reconocer letras o palabras dibujadas en la piel (es-
timulos somatosensoriales que cruzan por la parte del tronco del cuerpo calloso).

Aunque la etiologfa mds frecuente de este tipo de alexia es el infarto isquémico de la
arteria cerebral posterior izquierda existen otras etiologfas, como los hematomas produci-
dos por la rotura de aneurismas, los tumores y los abscesos intracerebrales. En el 70% de los
casos de alexia pura, ésta se asocia a agnosia cromdtica. Cuando la alexia se da sin agnosia
cromdtica implica que estdn preservadas las vias de salida dorsales procedentes del cértex
calcarino, o que la lesién no es esplenio-occipital (por ejemplo, la alexia subangular). La pre-
servacion de las fibras dorsales del esplenio es suficiente para permitir el paso de la infor-
macién transcallosa del color. Las alexias agndsicas debidas a lobectomias occipitales son,
en general, transitorias. Sin embargo, aunque los pacientes vuelven a leer, la lectura acos-
tumbra a ser mds lenta porque no recupera su automatismo.

Para la valoracién de la alexia pura se utilizan niimeros, letras, palabras y textos. Debe
observarse si existe una disociacién entre la lectura de palabras concretas y abstractas. Ello se
relaciona con la capacidad de crear imdgenes a partir de la lectura global de las palabras. La
valoracién de la incapacidad de lectura de los nexos (preposiciones, conjunciones) u otros ele-
mentos gramaticales no representables mentalmente (articulos), tiene también interés para el
enfoque terapéutico. Debe examinarse, ademds, la lectura de letras y niimeros dibujados en
ambas manos (grafoestesia), asi como la capacidad de lectura de letras dibujadas en el aire,
letras en movimiento (palabras que se van dibujando conforme el paciente va leyéndolas),
etc. El andlisis de los sistemas preservados tiene interés clinico, diagndstico y terapéutico.

5.5. Alteraciones visuoespaciales

Los trastornos visuoespaciales incluyen todo un conjunto diverso de actividades: olvidar dén-
de se ha aparcado, incapacidad de localizar los objetos dentro del supermercado habitual, difi-
cultad para poner los brazos o piernas en el lugar apropiado de las prendas de vestir, chocar
constantemente con el bordillo de la acera al conducir, cruzar la linea media de la carretera,
ignorar la parte izquierda del espacio, dificultad para decir la hora en un reloj analégico, pér-
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dida de la habilidad para conducir vehiculos, pérdida de la habilidad para dibujar o pintar,
dificultad para mantener la linea en la lectura o el margen en la escritura, etc. Estos sintomas
pueden sugerir la presencia de desorientacion topogréfica, apraxia del vestirse, ataxia dptica,
negligencia unilateral, afectacién de la percepcién o de la orientacién de lineas y apraxia cons-
tructiva. Los grandes sindromes que implican alteraciones visuoespaciales son el sindrome de
Balint y la negligencia espacial unilateral denominada también heminegligencia.

5.5.1. Sindrome de Balint

La triada del sindrome de Balint-Holmes, descrita en 1909 supone pardlisis psiquica de la
mirada o apraxia oculomotora, restriccién espacial de la atencién y ataxia éptica. Esta sin-
tomatologfa es causada por lesiones bilaterales que implican ambos 16bulos parietales o zonas
parieto-occipitales. La mayoria de las lesiones son secundarias a heridas de bala o a infartos
en la zona limitrofe entre territorios vasculares debidos a la hipotensién, parada cardiaca y
otras causas de anoxia cerebral. El sindrome de Balint es un trastorno adquirido de la capa-
cidad de percibir el campo visual como un todo manteniéndose el reconocimiento de las
partes. Algunos autores lo equiparan a la simultanagnosia o alteracién de percibir mas de
un objeto a la vez. Aunque el sindrome de Balint en su totalidad es raro de ver, si se pueden
observar varios de sus componentes en lesiones temporales o parietales, en especial del hemis-
ferio derecho. El sindrome de Balint se acompafia a menudo de otros trastornos neuropsi-
colégicos tales como la heminegligencia, alteraciones de la percepcién de la profundidad,
de la percepcién del movimiento o de la percepcién del fondo (Rizzo y Vecera, 2002).

Los pacientes con sindrome de Balint no son capaces de localizar los estimulos visuales y
tienen trastornos en la percepcién de la profundidad. La apraxia de la mirada es una sintoma-
tologfa oculomotora. Se observa una incapacidad de cambiar la mirada cuando se expone un
estimulo que debe fijarse. La mirada es descrita como desorganizada, errdtica, sin punterfa. Al
paciente le es dificil mantener la fijacién cuando casualmente la logra. Los ojos se mueven espon-
tdneamente e incluso pueden hacerlo a la demanda verbal. Algunos pacientes pueden seguir
sus propios dedos aunque no consiguen seguir los del examinador. A veces, pueden alcanzar
puntos de su propio cuerpo, pero no de los estimulos externos. Los trastornos de los movi-
mientos oculares pueden depender de la implicacién frontal de las lesiones.

La restriccién de la atencién se observa en la dificultad en iniciar la fijacién de los movi-
mientos sacddicos que parece ser atribuible a una incapacidad de liberar la mirada del obje-
tivo en el que se ha fijado previamente y que se ha denominado espasmo de la fijacién. No
pueden cambiar el foco de atencidén visual.

La ataxia ptica consiste en la dificultad para alcanzar los estimulos presentados visual-
mente, mientras que los estimulos no visuales se localizan correctamente (ruidos, palabras,
musica). El paciente puede tocar su nariz, pero no el dedo del examinador. El trastorno se
ha atribuido a la desconexién de los inpuss visuales de los mecanismos motores implicados
en la programacién de los movimientos de agarre. También se puede argumentar que el
defecto procede de la incapacidad de localizar el objeto en el espacio.
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Figura 5.3. Paciente que padecia un sindrome de Balint debido a una herida
producida por arma. Se observa zona hipodensa (en blanco) que indica
hemorragia cerebral biparietal.

5.5.2. Sindrome de heminegligencia espacial

La negligencia espacial contralateral a la lesién puede darse para varias modalidades per-
ceptivas, siendo la visual una de las mds estudiadas. La heminegligencia espacial estd
asociada a términos como inatencién, agnosia hemiespacial, hipocinesia hemiespacial y
extincién.

La inatencién hemiespacial o negligencia se manifiesta en una variedad de formas
que van desde manifestaciones sutiles hasta alteraciones drésticas. Cldsicamente los
pacientes niegan sus déficits motores o sensoriales, tienden a vestirse s6lo la mitad del
cuerpo y a comer la mitad de la comida del plato. Los pacientes no atienden a las pre-
guntas que se realizan desde el hemiespacio que negligen y no dirigen la mirada hacia
ese lado. La exploracién de la extincién mediante presentacién visual auditiva o tdctil
bilateral permite detectar los trastornos sutiles de negligencia que no son visibles espon-
tineamente.

La gravedad de la negligencia es mucho mds marcada en las lesiones derechas que en las
izquierdas. La mayor frecuencia de heminegligencia tras lesién derecha se ha interpretado
como debida a la dominancia derecha en la distribucién de la atencién en el espacio extra-
personal. En general, se produce por lesiones parietales, pero se ha visto también en lesio-
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nes frontales, infartos taldimicos, talamotomia ventro-lateral, hemorragias del caudado y
putaminales (Heilman ez al., 1983).

La negligencia no es un déficit de la percepcion espacial en si, sino de su representacion
interna. Asi, por ejemplo, si se pide a los pacientes que se imaginen una plaza de una famosa
ciudad desde la perspectiva de una determinada calle, se observa que aquellos con lesiones
parietales derechas dan menos detalles del hemiespacio izquierdo; sin embargo, cuando se les
pide imaginarse la misma plaza desde la perspectiva de una calle opuesta, evocan menos deta-
lles de su actual lado izquierdo. Los pacientes mejoran su evocacién de los detalles de la izquier-
da si se les hace volver la cabeza o los ojos hacia este lado; lo cual hace suponer que mds que
un defecto de la representacién interna del espacio se trata de un déficit en la atencién hacia
este espacio. Heilman propone que la negligencia es una interrupcién del circuito cértico-lim-
bico reticular que mediatiza la respuesta de orientacién al espacio extrapersonal. El hipoarou-
sal resultante del hemisferio dafado causa una disminucién de la intencién de actuar (hipo-
cinesia) en el hemicampo contralateral a la lesién (Heilman ez al., 1983).

La negligencia ocurre, en general, junto con la hemianopsia y otros déficits visuales,
pero puede presentarse también sin trastornos visuales y éstos no explican por ellos mismos
el fenémeno. La negligencia depende también del estimulo que hay que atender; asi, se
observa un mayor déficit en la tarea de cancelacién de figuras que en la de letras en pacien-
tes con heminegligencia izquierda, debido a la implicacién del hemisferio derecho. Otra
diferenciacién se da en la negligencia para el espacio extrapersonal y el personal. La negli-
gencia personal se examina pidiendo al paciente que se toque la mano izquierda con la dere-
cha. El espacio personal inicamente estd alterado en el caso de amplias lesiones que afectan
a las funciones motoras, somatosensoriales y visuales.

Para Mesulam, la negligencia depende de la lesién de una red neuronal que mediatiza
la atencién hacia el espacio extrapersonal. Esta red neuronal estd formada por cuatro com-
ponentes fundamentales. Un componente representacional sensorio-perceptivo formado
por el cértex parietal y el niicleo pulvinar del tdlamo, un componente motor-exploratorio
del que forman parte el cdrtex frontal, el coliculo superior y el nicleo estriado, un compo-
nente limbico constituido por el cértex cingulado y dreas retroesplénicas y un componente
de “arousal” formado por el niicleo taldimico intralaminar y la formacién reticulada del tron-
co encefélico. Estos componentes estin monosindpticamente interconectados y cuando uno
de ellos se lesiona, se produce heminegligencia, aunque con distintas manifestaciones con-
ductuales segtin el componente implicado.

Respecto a los componentes conductuales, los déficits en el componente sensorio-per-
ceptivo de la atencién se ponen en evidencia en manifestaciones clinicas como la alaques-
tesia y la extincién. En la primera el estimulo es percibido, pero se ubica incorrectamente.
En la segunda, el estimulo se percibe pero se ignora. El componente motor-exploratorio
interviene en la actividad de rastreo o en los movimientos de bisqueda y en aquellos diri-
gidos a alcanzar algo o a moverse dentro del espacio extrapersonal. Las tareas de cancelacién
pueden revelar la eficiencia de las estrategias de rastreo para la exploracién visual. Los indi-
viduos normales empiezan a rastrear por el cuadrante superior izquierdo y proceden segiin
la direccién de las agujas del reloj, de forma circular. Los pacientes con negligencia unilate-
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ral empiezan la bisqueda por el campo ipsilateral y sus movimientos oculares son errdticos.
Este déficit se puede observar especialmente en los pacientes con lesiones derechas en las
tareas de tachado.

La heminegligencia espacial no depende del campo visual, sino del hemiespacio defini-
do como la mitad del espacio tomando como referencia la cabeza o el cuerpo. La hemici-
nesia se refiere a la falta del movimiento en el hemicuerpo contralateral a la lesién sin que
ello se explique por un déficit motor primario. La alaquestesia consiste en que cuando se
toca la extremidad izquierda de un paciente con negligencia izquierda dice que se le
estd tocando su extremidad derecha. La extincién se refiere al hecho de que cuando se pre-
senta un estimulo de forma simultdnea en los hemiespacios (doble estimulacién) ya sea en
la modalidad visual, tictil o auditiva, uno de los dos estimulos no es referido, sin que ello
se explique por un déficit sensorial.

Al sindrome de negligencia se asocian otros signos tales como la anosognosia, que se
observa en hechos como la negacién de la paresia del brazo y el afecto plano que se mani-
fiesta por la falta de caracteristicas emocionales en la entonacién del habla y en la expresién
facial (Orfei ez al., 2007). La negligencia se observa en lesiones que afectan el cértex parie-
tal, los ganglios basales, el tdlamo, la formacién reticular mesencefélica y al cértex cingula-
do anterior. En monos, la lesién del 4rea 7 produce negligencia. Tanto en el mono como en
el ser humano las lesiones frontales producen negligencia. En monos, se produce por lesio-
nes en la circunvolucién arqueada, que es similar al 4rea 8 de los humanos. En éstos, se ha
observado por lesiones en las dreas 8, 9 y 46. Las lesiones en el cértex cingulado y en el 4rea
motora suplementaria producen negligencia tanto en el humano como en el mono y las
lesiones del nuicleo talimico medial inducen negligencia motora. Las lesiones taldmicas ven-
trolaterales producen negligencia y hemiatencién. Las lesiones del caudado y del putamen
también son capaces de producir negligencia (Heilman ez 4/, 1983).

5.6. Alteraciones visuoconstructivas

Estas alteraciones, reflejadas en la alteracién del dibujo o a través de las construcciones con
bloques tienen sus antecedentes en K. Kleist, quien introdujo el término de apraxia cons-
tructiva en 1920, para designar un déficit especifico en la organizacién espacial y la activi-
dad constructiva. Este autor interpretaba el sindrome como un trastorno de desconexién en
el sentido de Geschwind, en el cual el fallo estd en la integracién de la informacién visual y
cinestésica. El caso puro de apraxia constructiva supondria una percepcién visual de las for-
mas intactas y la preservacién de la capacidad de localizar objetos en el espacio visual sin
signos de apraxia ideomotora. En el trastorno prixico deben excluirse alteraciones percep-
tivas y motoras (Benton, 1989).

Las apraxias constructivas implican la alteracién de realizar construcciones con palillos,
alinear objetos en el plano horizontal, construir en el plano vertical y realizar construccio-
nes con bloques tridimensionales. Kleist, aunque habia descrito que la apraxia sucedia por
lesién en el hemisferio izquierdo a causa de la desconexidn entre los aspectos perceptivos y
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motores, ya observé una mayor frecuencia de apraxia constructiva por lesiones en el hemis-
ferio derecho. El hecho de que la apraxia constructiva ocurre mds frecuentemente por lesio-
nes del hemisferio derecho que del izquierdo es un hecho hoy dia ampliamente aceptado,
siendo la proporcién de tres casos por uno. Obviamente, cuando las lesiones son biparieta-
les, la apraxia constructiva estd siempre presente (Benton, 1989).

La definicién de apraxia supone la exclusion de déficits intelectuales generalizados de
tipo evolutivo o demencias, asi como la ausencia de trastornos sensoriomotores. Los tras-
tornos perceptivos no pueden ser considerados excluyentes para el diagndstico. Los resulta-
dos de las investigaciones sobre lesiones focales cerebrales coinciden en encontrar una con-
cordancia entre déficits visuoperceptivos y visuoconstructivos.

Figura 5.4. El analisis cualitativo de la copia de la figura compleja de Rey puede
evidenciar trastornos visuoespaciales, visuoperceptivos y visuoconstructivos.

La lateralizacién para los trastornos visuoconstructivos en el hemisferio derecho no es
tan fuerte ni tan evidente como la del lenguaje en el hemisferio izquierdo, lo cual puede ser
debido a los distintos mecanismos implicados en las tareas de tipo visuoconstructivo. Por
ejemplo, las lesiones en el hemisferio izquierdo pueden interrumpir la integracién entre los
aspectos perceptivos y motores sin implicar alteraciones espaciales; por el contrario, las lesio-
nes derechas pueden producir un trastorno constructivo secundario a los déficits de inte-
gracién espacial o perceptiva. Desde el punto de vista de la observacién cualitativa, se han
definido diferencias hemisféricas especificas; asi, los pacientes con lesiones en el hemisferio
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izquierdo hacen construcciones simplificadas sin defectos espaciales o perceptivos, en cam-
bio, los pacientes con lesiones en el hemisferio derecho producen reproducciones desorga-
nizadas y desintegradas. La integracién de la percepcidn con la accién de ambas cortezas
parietales parece ser crucial para el control voluntario del movimiento que estd alterado en
distintas apraxias (Freund, 2001).

5.7. Agnosias auditivas

El término agnosia auditiva se refiere a la afectacién de la capacidad de reconocer sonidos
con conservacién de la audicién medida mediante la audiometria estdndar. La patologfa, a
su vez, puede dividirse en agnosia auditiva para sonidos, agnosia verbal pura y amusia, segtin
afecte al reconocimiento de ruidos, del lenguaje o de la musica. El término sordera cortical
se refiere a una pérdida de la audicién por lesion cerebral en las dreas primarias en la que se
demuestra la presencia de afectacién mediante la audiometria estdndar.

La agnosia auditiva para sonidos sin alteraciones concomitantes de la comprensién del
lenguaje es rara. Vignolo diferencié la agnosia para sonidos en una forma de tipo percepti-
vo-discriminativo asociada a lesiones del hemisferio derecho y otra de tipo asociativo-seman-
tica que acompafia a las lesiones del hemisferio izquierdo. La disociacién entre agnosia aper-
ceptiva y asociativa se refiere a la disociacién del problema que puede estar en la percepcién
de los sonidos o en la incapacidad de comprender el significado de los sonidos que se han
percibido. Las lesiones acostumbran a ser bilaterales, aunque se han hallado también en
lesiones dobles unilaterales derechas (Vignolo, 2003).

En 1885, Lichteim describié el sindrome de sordera para las palabras que se caracteri-
zaba por una repeticién, comprensién y escritura al dictado anémalas, que es conocido con
el nombre de sordera verbal pura. Destaca la preservacién de la escritura espontdnea, la lec-
tura, el lenguaje oral y una audiometria normal. La revisién de la bibliografia demuestra,
sin embargo, que la sordera para palabras no es tan pura, ya que en los pacientes tiene algu-
na otra manifestacién agndsica, afdsica o una alteracién de la audicién. En general, los pacien-
tes tienen algtin grado de agnosia para los sonidos y para las melodias musicales. El andlisis
lingiiistico exhaustivo pone en evidencia, en algunos casos, leves trastornos afisicos. A pesar
de cierta falta de especificidad, el sindrome de la sordera verbal pura tiene unas caracteris-
ticas y un curso clinico comunes y, en general, una misma etiologfa, por lo que tiene inte-
rés mantenerlo como tal, aunque no sea puro. Frecuentemente, se observa en accidentes
vasculares cerebrales y en concreto en embolias de origen cardfaco que han ocasionado lesio-
nes bitemporales. En la sordera verbal pura, el paciente no puede comprender el lenguaje,
pero no existe otra evidencia de afasia. Debe distinguirse de la afasia de Wernicke y de la
sensorial transcortical. Se distingue de ambas afasias en que el lenguaje oral y escrito es préc-
ticamente normal. La sordera verbal pura es debida probablemente a la interrupcién de las
fibras de ambas proyecciones auditivas ascendentes al 4rea auditiva del [6bulo temporal
izquierdo. Excepto en raras ocasiones, la lesién responsable es bilateral e implica al 4rea ante-
rior de la circunvolucién temporal superior.
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La amusia sensorial se refiere a la incapacidad de apreciar diversas caracteristicas de la
musica oida. A menudo, se presenta dentro del contexto de la afasia, la sordera verbal pura
o la agnosia auditiva. Los estudios de casos muestran que la amusia va asociada frecuente-
mente a la afasia, aunque no de forma invariante. Para evaluar la musica en sus maltiples
aspectos, que pueden alterarse por lesiones cerebrales, en Montreal han desarrollado una
extensa baterfa, Montreal Battery of Evaluation of Amusia (MBEA), que estd validada en
poblaciones con amusia de varias etiologfas y contiene datos de 160 sujetos normales (Peretz
et al., 2003).

5.8. Somatognosias

Segtin Delay la astereognosia es un trastorno complejo somatosensorial que tiene tres par-
tes subsidiarias: la amorfognosia, que es la incapacidad de reconocer tamafio y forma; la ahi-
lognosia, que es la incapacidad de descifrar la densidad, peso, conductividad termal y tos-
quedad y la asimbolia tictil (equivalente a la agnosia tdctil), que es la incapacidad de identificar
un objeto en ausencia de amorfognosia y ahilognosia. Estos trastornos deben diferenciarse
de la afasia tictil o anomia téctil, en la que los pacientes reconocen el objeto, pero fallan en
nombrarlo. La agnosia tdctil es una entidad controvertida, puesto que la afectacién del
reconocimiento del objeto puede derivar de una incapacidad de explorarlo tictilmente, de
una impercepcién somatosensorial basica y de trastornos espaciales o atencionales como la
heminegligencia (Caselli, 1991).

El sindrome de Gerstmann abarca gran parte de la somatoagnosia (trastorno del reco-
nocimiento del cuerpo) ya que supone la presencia de agnosia digital y de la desorientacién
entre la derecha y la izquierda. Este sindrome fue descrito en 1924 por Joseph Gerstmann,
quien destacé que su paciente no era capaz de identificar los dedos de la mano. Posterior-
mente, con el estudio de otros casos observé que, ademds de la agnosia digital, los pacien-
tes presentaban desorientacidn respecto a la derecha y la izquierda, dificultades de escritura
(agrafia) y alteraciones del cdlculo (acalculia). Estos cuatro signos van asociados a lesiones
parietales, que afectan a la circunvolucién angular.

Existe también un sindrome de Gerstmann congénito que se identifica a menudo por
la presencia de discalculia. No obstante, las discalculias acostumbran a no ser especificas y
por otro lado los trastornos del célculo tienen distintas posibles localizaciones cerebrales ya
que el célculo es una funcién compleja en la que intervienen funciones propias del l6bulo
temporal, parietal y frontal, esencialmente del hemisferio izquierdo (Ardila y Rosselli, 2002).

La agnosia digital se observa en las modalidades de reconocimiento de los dedos por
denominacién, designacién, asociacién de su representacién grafica a nimeros y por movi-
miento de los dedos de una mano cuando se tocan los de la otra. En algunos pacientes des-
taca mds un aspecto de la agnosia digital que otro. Asi, de acuerdo con la modalidad
afectada, podemos hablar de afasia o apraxia de los dedos, segtin el déficit tenga mds com-
ponentes afésicos (fallar en denominar) o apréxicos (fallar en el control voluntario del movi-
miento separado de los dedos).
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Cuadro 5.3. Exploracién de la agnosia digital (Strub y Geschwind, 1983)

1. Tareas verbales

a) Nombrar dedos (mano del paciente). Pedir al paciente que nombre los dedos de su propia
mano directamente (con los ojos abiertos) y a través del tacto del examinador (paciente con
los ojos cerrados).

b) Comprension de los nombres de los dedos. Pedir al paciente que sefale en su propia mano
los dedos que el examinador le ira nombrando.

2. Tareas verbales-no verbales

a) Nombrar dedos (mano del examinador y modelo). Pedir al paciente que nombre los dedos
de la mano del examinador que se mantiene opuesta al paciente en varias posiciones (por
ejemplo, palma del paciente, dorso de la mano del paciente, sobre la mesa enfrente del
paciente, etc.). También se pide al paciente que nombre los dedos en un dibujo de una mano.

b) Comprension de los nombres de los dedos (mano del examinador y modelo). Pedir al pacien-
te que senale sobre la mano del examinador y sobre el modelo los nombres de los dedos
citados. Se usan varias orientaciones de la mano tales como las sugeridas anteriormente.

2. Tareas no verbales

a) Imitacién de movimientos de dedos. Mover los dedos individualmente y pedir al paciente
que mueva el dedo correspondiente de su propia mano. Pueden usarse diferentes orienta-
ciones de la mano para hacer que la tarea resulte progresivamente mds dificil. Esto se con-
sigue pidiendo al paciente que mueva los dedos de la mano opuesta a los movimientos del
examinador; pero ello introduce un factor derecha-izquierda muy fuerte dentro de la tarea.

b) ldentificacion individual de dedos. Hay que tener al paciente con los ojos cerrados, tocarle
un dedo y pedirle que abra los ojos y que sefale ese dedo en la mano del examinador, en
la otra mano del paciente o en el dibujo de una mano.

La desorientacién entre la derecha y la izquierda consiste en la incapacidad de recono-
cer la partes derecha e izquierda del propio cuerpo y de los demds. Existen varias modali-
dades de examen. Debe tenerse en cuenta, de todos modos, que existe una importante pro-
porcién de personas normales (entre un 10 y un 20%) que tienen dificultad en diferenciar
la derecha de la izquierda. Esta disfuncién es mds frecuente en mujeres.

Otro elemento del sindrome de Gerstmann es la agrafia. Algunos pacientes sin afasia
pueden cometer omisiones de letras, intrusiones de letras o palabras, sustituciones de letras
o palabras (paragrafias), errores sintdcticos e incluso presentar una escritura fluente con
carencia total de sentido (agrafia con jerga). Estos casos se etiquetan de agrafia de tipo afé-
sico. En otros casos, las letras y las palabras se hallan mal alineadas como en la agrafia espa-
cial. Un tercer tipo de agrafia es la apréxica, debida a la pérdida de los engramas sensorio-
motores (patrones almacenados de letras o palabras) necesarios para la escritura. Este es el
tipo de agrafia que forma parte del sindrome de Gerstmann y se produce por lesiones alre-
dedor de la circunvolucién angular. Estos pacientes escriben mejor copiando que espontd-
neamente (Strub y Geschwind, 1983).

El sindrome de Gerstmann ha sido criticado porque en forma pura es dificil o imposi-
ble de ver, ya que en general se asocia a trastornos afésicos como la afasia nominal, o bien
se observa acompafiado de agnosia cromdtica y alexia. El sindrome se observa en las lesio-
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nes parietales izquierdas, sin embargo, en zurdos se ha descrito por lesiones derechas. El drea
implicada suele ser la circunvolucién angular, extendiéndose al 16bulo parietal inferior y a
la circunvolucién supramarginal.

Ademis del sindrome de Gerstmann, existen otros trastornos del esquema corporal y la
orientacién personal. Los trastornos de los sistemas de coordenadas del espacio y de los cen-
trados en el propio cuerpo ocasionan un gran nimero de sintomas que varfan desde la for-
macién de la propia imagen a la agnosia digital. Las alteraciones de la percepcién del pro-
pio cuerpo pueden ocurrir después del periodo agudo de un accidente vascular cerebral. Los
sintomas en ocasiones incluyen la negligencia de la propia pardlisis, o la apreciacién erré-
nea del defecto, la experiencia de un miembro fantasma y la dificultad en reconocer el pro-
pio cuerpo y el ajeno. La negacién de la pardlisis ha sido interpretada como resultante de la
privacién sensorial que conduce a alucinaciones. La negligencia de las extremidades puede
ocurrir al margen de su uso para comer, caminar, etc.

Cuadro 5. 4. Exploracién de la desorientacion derecha-izquierda

1. Tareas verbales
a) Nombrar el lado indicado por el examinador:

1. Sobre el paciente.

2. Examinador y paciente cara a cara.

3. Sobre el examinador en orientacion inusual (p. €j., sentado de lado con las piernas cru-
zadas, pedir al paciente que identifique un pie o una rodilla).

b) Pedir al paciente que senale partes del cuerpo del lado que el examinador diga (p. €j., “sefna-
la mi oreja derecha”):

1. Sobre el paciente.
2. Examinador y paciente cara a cara.
3. Sobre el examinador en posiciones inusuales.

¢) Ordenes cruzadas. Pedir al paciente que sefiale con una mano determinada una parte con-
creta (p. e]., “senala la oreja izquierda con la mano derecha”).

1. Sobre el paciente.
2. Examinador y paciente cara a cara.
3. Sobre el examinador en diferentes posturas.

2. Tareas no verbales. Con el paciente sentado en posicién opuesta al examinador, instruirlo en
sefialar la parte exacta de su propio cuerpo que el examinador ha senalado en el suyo (p. €j.,
el examinador sefiala su propio ojo derecho y el paciente tiene que hacer lo mismo con el suyo).
El examinador puede ademas cruzar los brazos o las piernas y mover una parte y pedir al pacien-
te que mueva esa misma parte.

La autotopagnosia es la incapacidad de identificar o sefialar partes del cuerpo a través
de la instruccién verbal. Incluye el trastorno de la orientacién personal, la agnosia digital y
la desorientacién entre la derecha y la izquierda. La orientacién personal se valora exami-
nando la capacidad de localizar partes del cuerpo en respuesta a érdenes verbales, la demos-
tracién por parte del examinador o la construccién de figuras esquemdticas del cuerpo. Se
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distingue de la orientacién extrapersonal, que se valora analizando la capacidad de lectura
de mapas. La observacién de estas disociaciones proviene del examen neuropsicolégico de
soldados con lesiones por herida de bala, en los que se observaba que las lesiones parietales
derechas o izquierdas afectaban a la lectura de mapas, mientras que las parieto-occipitales
izquierdas o frontales izquierdas producian alteraciones en las tareas de orientacién perso-
nal. El test de orientacién personal espacial, que supone realizar rotaciones mentales, se afec-
ta en los pacientes con lesiones frontales. Los pacientes con lesiones parietales presentan mds
afectacién de las tareas que implican el espacio extrapersonal, como la copia de figuras o las
construcciones.

La agnosia digital y la desorientacién entre la derecha y la izquierda ya han sido comen-
tadas en el contexto del sindrome de Gerstmann, sin embargo, la agnosia digital puede apa-
recer en otros contextos. El juicio sobre la derecha o izquierda requiere la correcta identifi-
cacién de las partes del cuerpo, habilidades de denominacién y una relativamente simple
idea del orden. En ausencia de déficit generalizado de las funciones intelectuales se consi-
dera una focalidad parietal izquierda. Se puede también observar como trastorno evolutivo
en los nifios, especialmente en los disléxicos.
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Las apraxias

6.1. Concepto y antecedentes

Si pensamos en la rutina diaria de una persona, observamos que, sélo en las primeras horas
de un dia cualquiera, se realizan infinidad de movimientos intencionados, aprendidos y rela-
tivamente complejos: desde los movimientos para cepillarse los dientes o peinarse a los que
hacemos para cerrar con llave la puerta o saludar a un conocido. Todos estos actos requie-
ren que asociemos correctamente los objetos con las acciones correspondientes, los gestos
con su significado y que se programen apropiadamente los sistemas motores para que se
ajusten al objetivo propuesto: adoptar una posicién determinada en el espacio, adecuarse a
la posicién y tamafio del objeto que se va a usar, ordenar espacial y temporalmente los diver-
sos movimientos, etc. Cuando una lesién cerebral altera estos procesos, el paciente presen-
ta un trastorno conocido como “apraxia’.

A finales del siglo XX ya se habia descrito la dificultad que presentaban algunos pacien-
tes para realizar correctamente movimientos voluntarios como respuesta a una orden ver-
bal. Sin embargo, estas dificultades no se consideraban un déficit especifico, sino el resul-
tado de una alteracién primaria de tipo agndsico, o bien la manifestacién motora de una
asimbolia o pérdida del pensamiento simbélico. Aunque el término apraxia se debe a Stein-
thal (1871), las aportaciones de Hugo Liepmann, a comienzos del siglo XX, fueron funda-
mentales para la conceptualizacién de la apraxia como un trastorno especifico y para sentar
las bases de los modelos actuales (Gonzélez-Rothi y Heilman, 1996). A partir del examen
del paciente conocido como Mr. T., Liepmann (1900) propuso que la apraxia era una alte-
racién de los movimientos intencionados que no se explica por déficit en el reconocimien-
to de los objetos/herramientas, por asimbolia, ni por una disfuncién motora primaria.

Posteriormente, a partir del estudio de pacientes con lesiones unilaterales, izquierdas y
derechas, Liepmann relacioné el sindrome de la apraxia con lesiones del hemisferio izquier-
do. Sefialé que los pacientes apraxicos presentan diferentes tipos de alteraciones. Algunos
no podian realizar los gestos que se les ordenaba verbalmente, pero podian realizarlos por
imitacién. Otros, por el contrario, tenfan dificultades en las tareas de imitacién. Sefial$ tam-
bién que la ejecucidn apréxica se caracteriza por una importante variedad de errores: perse-
veraciones, sustituciones, desorganizacién espacial, etc. Describi6 diferentes tipos de apra-
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xia (callosa, motora, ideacional). Algunos de estos términos contindan siendo utilizados en
la actualidad, aunque han sido redefinidos.

La apraxia se define actualmente como un déficit cognitivo-motor en el que se altera la
capacidad de programar el sistema motor para poder ejecutar movimientos intencionados.
La alteracién no puede ser atribuida a debilidad motora, trastornos posturales, temblor, ata-
xia, etc. Tampoco a inatencién, falta de comprensién o agnosia (Heilman y Gonzélez-Rothi,
2003).

La apraxia no es un trastorno homogéneo y, a medida que su estudio ha avanzado, se han
diferenciado distintos tipos de alteraciones apraxicas. Muchas de ellas no se corresponden real-
mente con el concepto actual de apraxia. Asi, por ejemplo, el término apraxia constructiva se
usa para referirse a alteraciones en actividades visuoconstructivas, como dibujar o copiar cons-
trucciones tridimensionales. Sin embargo, este trastorno no se debe a la alteracién de los pro-
gramas de movimientos, sino a déficits visuoespaciales y organizacionales, por lo que no es real-
mente un trastorno apraxico. Las apraxias mds estudiadas son la que se observan en relacién
con el uso de las extremidades superiores. En los apartados siguientes nos centraremos en estos
tipos de apraxia y, especialmente, en la mds frecuente: la apraxia ideomotora. Pero antes vere-
mos los requisitos necesarios para poder establecer o descartar un diagnéstico de apraxia.

6.2. El diagnéstico de la apraxia

Segtin diferentes estudios, entre un 28 y un 57% de los pacientes con accidentes cerebro-
vasculares izquierdos presentan apraxia. En el caso de lesiones derechas, los porcentajes osci-
lan entre el 0 y el 34%. La apraxia es también frecuente en la demencia de tipo Alzheimer.
En la degeneracién cértico-basal estd presente en mds del 80% de los casos. Puede aparecer
también tras traumatismos craneoencefdlicos, pero no hay datos disponibles sobre su pre-
valencia en esta patologia (Barret y Foundas, 2003)

Los datos expuestos demuestran que los trastornos apraxicos son relativamente frecuentes.
Sin embargo, el paciente raramente presenta quejas al respecto. Cuando éstas se producen,
las dificultades suelen atribuirse a otras causas. Por ejemplo, el paciente diestro con hemi-
plejia derecha puede atribuir sus problemas a que tras la lesién debe usar la mano izquier-
da para realizar los movimientos. Ademds, es frecuente que la apraxia sea leve cuando los
movimientos se realizan en su contexto natural o con objetos reales. De esta forma, la apra-
xia puede pasar inadvertida, incluso para las personas que rodean al paciente. Para el diag-
néstico de la apraxia es necesario, por tanto, realizar un cuidadoso examen. Deben exami-
narse ambas extremidades, si las condiciones del paciente lo permiten. En el caso de pacientes
con una paresia grave, el examen se realiza con la extremidad sana.

Antes de proceder al examen de la apraxia es necesario comprobar la posible afectacién
de la comprensién verbal, dado que la coexistencia de apraxia y afasia es frecuente. En un
estudio de 699 pacientes que habfan sufrido un accidente cerebrovascular izquierdo, 149
fueron diagnosticados como afdsicos y no presentaban apraxia, pero tan sélo 10 presenta-
ron apraxia en ausencia de afasia (Papagano ez al., 1993). Por tanto, una dificultad relativa-
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mente frecuente para el diagndstico de la apraxia es el hecho de que el paciente puede pre-
sentar también alteraciones del lenguaje. En este caso, segtin la gravedad del trastorno lin-
giifstico, puede pedirse al paciente que describa el movimiento que se le ha pedido que haga,
o que sefiale entre varias opciones cudl es el objeto que usarfa. Si el paciente demuestra que
ha comprendido la orden, el error en el movimiento puede considerarse apraxico. La obser-
vacién de los errores cometidos puede indicarnos también si son debidos a un problema de
comprensién o producto de un trastorno apréxico. En el paciente apraxico pueden produ-
cirse errores espaciales o temporales, o puede usarse una parte del cuerpo como si fuera un
objeto, pero, generalmente, el evaluador puede reconocer que se trata del movimiento soli-
citado. Por tanto, la correcta intencién del gesto indicaria que se ha comprendido la orden
y las alteraciones observadas serfan interpretadas como apréxicas.

Los actos motores que se alteran en la apraxia son de diferentes tipos. Pueden ser movi-
mientos transitivos, es decir, relacionados con el uso de objetos (por ejemplo, usar un marti-
llo). Cuando se comienza el examen de este tipo de movimientos, es frecuente observar que
el paciente usa una parte del cuerpo como si se tratase del objeto. Por ejemplo, una de las
ocasiones en que suele aparecer este error es en la respuesta a la orden verbal “haga como si
estuviera cortando con unas tijeras”. Incluso las personas sin apraxia tienden a hacer un
movimiento de apertura y cierre con los dedos indice y corazén. En este caso, se corrige el
error indicando que debe hacer “como si sujetara las tijeras” o puede hacerse una demos-
tracién del gesto correcto. Si a pesar de estas correcciones, el paciente continda cometien-
do este tipo de errores, se consideran errores apréxicos.

Un segundo tipo de actos motores que también pueden verse alterados son los movi-
mientos intransitivos implicados en la realizacidon de gestos simbdlicos, gestos con significa-
do que se usan en la comunicacién no verbal como, por ejemplo, decir “adiés” con un movi-
miento de la mano o pedir a alguien que se aproxime. Finalmente, el paciente apréxico puede
también tener dificultades para realizar movimientos intransitivos sin contenido como, por
ejemplo, imitar posiciones de la mano o de los dedos.

La ejecucién puede variar segin la demanda que desencadena el movimiento: una
orden verbal (pantomima), la imitacién de un movimiento o la exposicién de objetos rela-
cionados con el movimiento solicitado. Puede producirse una disociacién entre la ca-
pac1dad para producir un movimiento y para comprender un acto motor. Ademds, las aso-
ciaciones conceptuales entre acciones, objetos y herramientas pueden estar conservadas o
alteradas.

De todo lo anterior se desprende que la apraxia no es un trastorno homogéneo, por lo
que para su diagndstico deben examinarse diferentes situaciones. Heilman y Gonzélez-Rothi
proponen que un estudio de la apraxia debe incluir las siguientes tareas:

1. Gestos a la orden: pantomima. Se pide al paciente que realice pantomimas relaciona-
das con el uso de objetos (“muéstreme como harfa para peinarse”) y gestos intransi-
tivos simbdlicos (“muéstreme cémo harfa para saludar con la mano”).

2. Gestos por imitacion. El examinador realiza gestos (transitivos e intransitivos) que el
paciente debe imitar. Algunos autores s6lo utilizan estas tareas en el caso de que
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el paciente haya fracasado en las pantomimas. Este procedimiento no es recomenda-
ble, pues es posible encontrar pacientes que tienen una buena ejecucién ante la con-
signa verbal y, sin embargo, son incapaces de imitar. Debe examinarse la capacidad
para imitar gestos con sentido y gestos sin significado.

3. Pantomima ante la herramienta y ante el objeto asociado. Estas tareas son especialmente
utiles cuando hay alteraciones de la comprensién. La presentacién de la herramien-
ta puede dar claves para organizar el movimiento, por lo que debe examinarse tam-
bién la realizacién de los movimientos presentando el objeto que recibe la accidn.
Por ejemplo, se puede mostrar un martillo y pedir al paciente que haga la pantomi-
ma de los movimientos correspondientes o ensefiar un clavo parcialmente insertado
en un bloque de madera.

4. Uso de herramientas. Se examina el uso real de la herramienta con o sin el objeto
correspondiente.

5. Discriminacién de pantomimas. El paciente debe reconocer si la pantomima realiza-
da por el examinador es correcta o incorrecta.

6. Comprensién de pantomimas. Se trata de identificar la accién realizada por el exa-
minador.

7. Ejecucion de actos seriales. Se examina si el paciente puede realizar una serie de actos
encaminados a un fin: “;Cémo servirfa agua en un vaso con una jarra?”.

8. Asociacién accién-herramienta. El paciente debe identificar entre varias alternativas
el utensilio correspondiente a la pantomima que el examinador realiza. Por ejemplo,
presentar un cuchillo, un martillo y un destornillador para que el paciente senale el
correspondiente al gesto “cortar”.

9. Asociacidn objeto-herramienta. Se presentan varias herramientas y el sujeto debe selec-
cionar la correspondiente a un objeto dado. Por ejemplo, se muestra un “clavo” para
que elija el utensilio asociado entre “cuchillo, martillo, destornillador”.

10. Conocimiento conceptual. Si la asociacién objeto-herramienta es correcta, se pide al
paciente que elija un instrumento alternativo para conseguir el mismo objetivo.

6.3. Apraxia ideomotora

6.3.1. Caracteristicas generales

La apraxia ideomotora consiste en una alteracién en la programacién espacio-temporal de
los movimientos. La caracteristica fundamental es una anémala orientacién postural o un
patrén espacio-temporal andmalo en la realizacién de movimientos intencionados con el
brazo, mano o dedos. A pesar de los errores, suele ser posible reconocer el objetivo del movi-
miento. Las principales dificultades se producen en la pantomima de los movimientos tran-
sitivos. El rendimiento mejora en la imitacién o en el uso real de objetos, aunque incluso
en estos casos suelen observarse errores. También suelen estar més afectados los movimien-
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tos transitivos que los intransitivos. Para Haaland y sus colaboradores (1999) esto apoya la
idea de que en la apraxia ideomotora hay una mala integracién de los componentes intra-
personales (posicion de la mano) y extrapersonales (localizacién en el espacio) del movi-
miento. Los movimientos transitivos, que requieren sujetar y mover en el espacio un obje-
to, implican una mayor demanda de esta integracion.

Los errores que cometen los pacientes con apraxia ideomotora son de diversos tipos.
Ya se ha sefialado que uno de ellos es el uso de una parte del cuerpo como si se tratase del
objeto. Pueden tener ademds dificultades en adoptar una posicién correcta de la mano
con respecto al objeto o en la posicién relativa de varias partes del cuerpo. Los gestos pue-
den corresponder a otro movimiento o los movimientos pueden ser demasiado rdpidos o
irregulares. Esta variedad de errores ha intentado sistematizarse agrupdndolos en las siguien-
tes categorfas:

a) Errores perseverativos. Ejecucién de movimientos que fueron solicitados anterior-
mente.

b) Errores de secuenciacién. Alterar el orden de la secuencia de movimientos. Por ejem-
plo, al hacer los movimientos para abrir una puerta con llave, se debe extender el
brazo para insertar la llave y a continuacién girar la mano. Un error de secuencia-
cién consistirfa en girar en primer lugar la mufieca y entonces alargar el brazo.

¢) Errores espaciales. Son los que suelen observarse con mayor frecuencia. Pueden ser de
varios tipos:

— Los errores posturales consisten en una incorrecta posicién de la mano para su-
jetar el utensilio correspondiente. Se producen en las tareas de pantomima o imi-
tacién, ya que en el uso real de objetos, las caracteristicas fisicas del propio obje-
to imponen una determinada posicién.

— Los errores de orientacion espacial consisten en una mala direccién del movimiento
que simula el uso de una herramienta con respecto al objeto. Se incrementan si
pedimos al paciente que realice los movimientos con los ojos cerrados.

— Los errores espaciales de movimiento consisten en mover de forma incorrecta o des-
coordinada las diferentes articulaciones implicadas.

d) Errores temporales. Pueden implicar lentitud en la iniciacién del movimiento o rea-
lizacién de pausas durante la ejecucién. Las pausas suelen producirse cuando cam-
bia la trayectoria espacial del movimiento.

6.3.2. Lesiones asociadas a la apraxia ideomotora
En la mayoria de los pacientes diestros, la apraxia aparece como consecuencia de lesiones en

el hemisferio izquierdo. Liepmann propuso que el hemisferio izquierdo contenfa las “férmu-
q q q
las de los movimientos” que controlan la ejecucién voluntaria de los movimientos aprendidos.
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Estas férmulas contienen los rasgos espaciales y temporales de los movimientos. A partir de
ellas, el sistema motor puede hacer que las diferentes partes del cuerpo adopten las posiciones
espaciales apropiadas en el tiempo correcto. Liepmann sefial§ también la importancia del cuer-
po calloso. Uno de sus pacientes con hemiplejia derecha experimentaba grandes dificultades
cuando intentaba realizar los movimientos que se le pedian usando su mano izquierda sana.
En el examen autépsico se observé una lesion en la parte anterior del cuerpo calloso que Liep-
mann considerd el origen de la alteracién apréxica: la lesion callosa impedfa que las “férmulas
de los movimientos” del hemisferio izquierdo accedieran a las 4reas motoras derechas.

Intrahemisféricamente, las lesiones vinculadas con la apraxia ideomotora se localizan en
las regiones parietales y frontales. Las dreas parietales que se han mostrado relevantes son las
AB 39 y 40 (giro supramarginal y giro angular). En el cértex frontal, las lesiones en la cor-
teza premotora lateral y medial se han asociado con la produccién de déficits apraxicos. La
contribucién especifica de la corteza parietal y frontal no estd claramente establecida. Un
interesante resultado es el hecho de que sélo los pacientes con lesiones posteriores tienen
dificultades en discriminar entre acciones realizadas correcta e incorrectamente y en reco-
nocer pantomimas o cudles son las posturas apropiadas de la mano (Halsband ez 4/, 2001).

También de interés es el estudio realizado por Rumiati y sus colaboradores (2004). Se
trata de un Trabajo de Neuroimagen Funcional (TEP), en el que se utilizan tareas similares
a las habituales en los estudios lesionales de la apraxia y se registra la actividad cerebral aso-
ciada a la ejecucién de los movimientos. Observaron que la realizacién de las pantomimas
correspondientes a un objeto visto, asi como la imitacién de pantomimas, producian la acti-
vacion del cértex parietal inferior izquierdo. Este estudio, por tanto, corrobora la vincula-
cién de la corteza parietal inferior con los procesos implicados en la representacién de los
movimientos asociados al uso de objetos o herramientas.

Por lo que respecta a la lateralizacién cerebral de las praxias, desde los estudios de Liep-
mann se reconoce una dominancia del hemisferio izquierdo. Sin embargo, esta asimetria
funcional ha sido mds objeto de debate que la dominancia izquierda para el lenguaje. Los
datos mds relevantes para el debate sobre la contribucién del hemisferio derecho proceden
del estudio del efecto de las lesiones callosas. En algunos pacientes, las lesiones callosas no
producen la esperada apraxia callosa, esto es, la apraxia unilateral izquierda. La explicacién
a esta ausencia reside en que estos pacientes presentan una bilateralizacién del sistema pra-
xico. Esta organizacion bilateral serfa minoritaria en la poblacién diestra, pero mds frecuente
que la bilateralizacién del sistema lingiiistico.

Otro tipo de resultados relacionados con este tema son los presentados por el grupo de
Roy tras un minucioso andlisis de la ejecucién de pacientes con lesiones derechas o izquier-
das. El grupo de lesionados izquierdos presenté una mayor afectacion en la realizaciéon de
pantomimas de gestos transitivos. Sin embargo, otras tareas (imitacién de gestos transitivos,
imitacién o pantomima de gestos intransitivos) se veian afectadas de forma similar en ambos
grupos, no apareciendo, por tanto, la esperada asimetria (Roy ez /., 2000). Los resulta-
dos de estos estudios indican que puede haber una mayor o menor lateralizacién segin los
tipos de praxias de que se trate y que, por tanto, el debate sobre la dominancia izquierda no
estd ain cerrado.
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6.4. Modelos explicativos de la apraxia

Norman Geschwind (1965), retoma las ideas propuestas por Liepmann y propone un mode-
lo de desconexién para explicar la apraxia. Segtin este autor, las 6rdenes verbales se trans-
fieren desde el 4rea de Wernicke, responsable de la comprensién verbal, a la corteza pre-
motora y motora izquierdas, que controlan los movimientos de la mano derecha. Para
que las érdenes sean ejecutadas con la mano izquierda, la informacién debe transmitirse des-
de las 4reas premotoras izquierdas a las dreas asociativas motoras del hemisferio derecho, a
través del cuerpo calloso (Geschwind y Damasio, 1985).

CORTEX Cértex

MOTOR
oT0 — motor — Movimiento hemicuerpo izquierdo
ASOCIATIVO derecho
DERECHO

Cuerpo calloso

=

Cortex
motor
izquierdo

— Movimiento hemicuerpo derecho

Fasciculo arqueado

CORTEX N
MOTOR — Cortex
ASOCIATIVO visual
IZQUIERDO
Input visual

Cortex
lingtiistico

(Area de
Wernicke)

;

Input verbal

Figura 6.1. Esquema explicativo de la apraxia segtiin Geschwind.
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De acuerdo con el modelo de Geschwind, las lesiones callosas producen apraxia unila-
teral: la interrupcién de las conexiones entre el cértex premotor izquierdo y el derecho afec-
ta inicamente a los movimientos realizados con la mano izquierda Este trastorno se cono-
ce como apraxia callosa. Las lesiones del cértex premotor izquierdo, por el contrario,
producirian apraxia en ambas extremidades. Las lesiones parietales producen apraxia por
afectacién del fasciculo arqueado, que serfa la via de conexién entre el drea de Wernicke y
la corteza premotora. De esta forma, el paciente no puede realizar los movimientos de res-
puesta a la orden verbal. La lesién afectarfa también a la capacidad del paciente para imitar
movimientos vistos ya que el fasciculo arqueado contendria también las fibras procedentes
de la corteza visual asociativa. Una de las dificultades de este modelo es que no explica los
errores que suelen cometer los pacientes con apraxia ideomotora en el uso real de objetos o
la disociacién que se ha observado en ocasiones entre la ejecucién de las pantomimas y la
ejecucion por imitacién.

Roy y Square (1985) proponen un modelo cognitivo para las praxias que pretende res-
ponder a las disociaciones entre pantomima e imitacién. En primer lugar, existirfa un siste-
ma conceptual para las representaciones abstractas de las acciones. Este sistema contiene el
conocimiento sobre las acciones y las funciones de los objetos y herramientas, asi como sobre
la secuenciacién de los movimientos. Un segundo sistema, el de produccién, contiene las
representaciones sensoriomotoras necesarias para producir las acciones y los mecanismos
para el control on-line del movimiento. Este modelo se desarrolla exclusivamente a nivel
cognitivo, sin proponer qué sistemas cerebrales constituirian el sustrato de los diferentes
componentes.

Segtin la propuesta de Roy, la realizacién de pantomimas de gestos requiere del sistema
conceptual para que se genere el gesto adecuado a partir de las representaciones almacena-
das de las acciones y los objetos. La imitacién de gestos requiere del andlisis visual del ges-
to que se va a imitar y puede prescindir del sistema conceptual. Ambas situaciones deman-
dan en un estadio posterior del sistema de produccién responsable de la ejecucién del
movimiento. De esta forma, contrastando la ejecucién en tareas de pantomima e imitacién
se puede inferir la fase o componente afectado. La alteracién en la pantomima sin afecta-
cién de la imitacidn refleja la alteracién del sistema conceptual, mientras que la alteracién
de la imitacién sin afectacién de la pantomima implica un trastorno en el andlisis visual o
en la traslacién de la informacién visual en movimiento. Finalmente, la co-ocurrencia de
ambos déficits podria deberse a varios mecanismos, pero proponen que la explicacién mds
parsimoniosa es atribuirla a una alteracién en los sistemas de ejecucién motora.

El modelo neuropsicoldgico més influyente es el propuesto por el grupo de Heilmann
y Gonzélez-Rothi. Segtin este modelo, la adquisicién de determinados aprendizajes moto-
res conlleva la formacién de nuevas representaciones motoras espacio-temporales. De esta
forma, cuando debe realizarse de nuevo un movimiento, recuperamos las representaciones
almacenadas y las transformamos en el acto motor correspondiente. Los términos usados
para referirse a estas representaciones son varios: “praxicon”, “engramas visuocinestésicos”,
“engramas motores”. Estas representaciones motoras estdn almacenadas en el cértex parietal
dominante y son transmitidas al cértex premotor para que realice los programas motores
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Figura 6.2. Componentes del sistema praxico segun Roy y Square (1985).

pertinentes y active la corteza motora. La dreas de la corteza parietal cuya lesién produce la
pérdida de las representaciones de los movimientos son la corteza supramarginal y/o angu-
lar. Por lo que respecta a las dreas premotoras necesarias para que estas representaciones se
transformen en un plan motor o patrén de inervacién, este modelo sefiala que el papel cri-
tico le corresponde a la corteza motora suplementaria.

Segtin este modelo, la disfuncién causada por la lesién de la corteza parietal tendria unas
consecuencias distintas a una lesién que desconecte esta corteza de las 4reas frontales. En



Manual de Neuropsicologia

ambos casos, los pacientes tendrfan dificultades para realizar pantomimas a la orden verbal,
imitar movimientos e, incluso, en el uso real de objetos. Los pacientes con desconexién
parieto-frontal, o lesidn de la corteza premotora, conservan las representaciones, por lo que
podrian reconocer gestos y discriminar entre los que estdn correcta o incorrectamente eje-
cutados. Sin embargo, los pacientes con lesién del cértex parietal tienen afectadas las repre-
sentaciones praxicas, por lo que no podrian diferenciar los movimientos bien realizados de
los incorrectos. Estos pacientes pueden presentar también dificultades en el aprendizaje

motor y en el manejo de imdgenes mentales de los movimientos.

Input visual
Input auditivo gestos
verbal
Analisis visual
Praxicon de input
Cértex parietal inferior
Sistema 44
lingUistico P
\‘ Sistema
semantico
/‘ de acciones
Sistema de \ 0
reconocimiento Praxicon de output
de objetos Cortex parietal inferior
Patrones inervatorios
Cértex premotor (AMS)
) T Cuerpo calloso
Input visual/tactil
objetos

Sistema motor HI

Sistema motor HD

Figura 6.3. Modelo del sistema praxico de Heilman y Gonzalez-Rothi (2003).
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Ademis de estos dos subtipos de apraxia seguin la localizacién anterior o posterior de la
lesién, se ha descrito también un tercer tipo de apraxia ideomotora. En este caso, se trata de
pacientes con un rendimiento en la realizacién de pantomimas superior al rendimiento por
imitacién. Recuérdese que el patrén habitual es el inverso, esto es, un mejor rendimiento
en las tareas de imitacién. Las dificultades de este tipo de pacientes no pueden deberse a una
desconexién entre las dreas visuales y el cortex parietal inferior, pues tienen intacta la com-
prension de los gestos que se les muestran. A partir del estudio de este tipo de apraxia, Gon-
zélez-Rothi y Heilmann proponen que el sistema implicado en las representaciones espacio-
temporales de los movimientos tendria dos componentes, uno para el procesamiento del inpur
gestual (prdxicon de input) y otro para los procesos de produccién (prdxicon de output). Estos
dos componentes estarfan conectados entre si y con un sistema semdntico de acciones. Ade-
mds, proponen la existencia de una ruta que permitirfa enlazar directamente el resultado del
andlisis visual con el cértex premotor para la elaboracién del programa motor.

Siguiendo esta propuesta, el paciente anterior tendria una lesién posterior al “praxicon
de input”, lo que le permite comprender un gesto a pesar de tener dificultades en su imita-
cién. Dado que rinde mejor en la realizacién de pantomimas a la orden verbal que en la imi-
tacion, el paciente puede acceder al “préxicon de output” por una via que no implica el “pra-
xicon de output”, esto es, accederia desde el sistema lingiiistico al sistema semdntico de
acciones. El déficit fundamental en este tipo de apraxia es una desconexidn entre el inpury
el outpur praxico. Por analogia con el sistema de clasificacién de las afasias, se le ha deno-
minado “apraxia de conduccién”.

El modelo del grupo de Heilmann y Gonzalez-Rothi sirve como marco de referencia en
la investigacién y en la clinica neuropsicoldgica, aun cuando se han descrito pacientes cuyos
déficits no pueden ser explicados desde su propuesta. Algunos autores han revisado el mode-
lo incluyendo nuevos componentes o conexiones. Asi, Cubelli y sus colaboradores incor-
poran un “sistema de conversién visuomotora’, responsable de la transcodificacién del 7mpur
visual en los programas motores apropiados y eliminan la conexién directa entre el préxi-
con de inputy el de output, que quedarian enlazados a través del sistema semdntico de accio-
nes. El modelo predice cinco tipos diferentes de apraxia y las evidencias encontradas apo-
yan la existencia de al menos cuatro de ellas. Desafortunadamente, estos autores no aportan
datos sobre las lesiones asociadas a cada tipo (Cubelli ez /., 2000).

6.5. Ganglios basales y apraxia

Las dreas corticales frontales y parietales relacionadas en la apraxia forman parte de circuitos
cértico-subcorticales en los que también participan los ganglios basales. Estos estan implica-
dos en el aprendizaje y la planificacién motora, en la direccién de los movimientos y en la
seleccién de los pardmetros cinéticos, como amplitud o velocidad. Por tanto, es probable que
el sistema praxico, ademds de un sistema parieto-frontal, incluya un sistema cértico-estriatal
(Leiguarda, 2001). Los datos obtenidos en la investigacién animal y en estudios de neuroi-
magen funcional en humanos aportan evidencias a favor de esta posibilidad. Estudios con
PET han encontrado activacién del caudado y de la parte anterior del putamen durante la rea-
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lizacién de secuencias motoras nuevas o complejas y activacion de la parte media del putamen
durante la realizacién de secuencias automadticas (Jueptner y Weiller, 1998).

Pramstaller y Marsden (1996) revisaron 82 estudios en los que se informa de apraxias pro-
ducidas por lesiones predominantes o exclusivamente subcorticales profundas, que afectan a
los ganglios basales, el tdlamo y sustancia blanca adyacente (cdpsula interna, sustancia blanca
periventricular o periestriatal). Segtin su revisién, pricticamente todos los casos presentaban
lesiones izquierdas y 72 de los 82 pacientes mostraban apraxia de tipo ideomotor. Otros tipos
de apraxia (bucofacial o ideacional) solfan aparecer en conjuncién con la ideomotora. Las lesio-
nes que unicamente afectaban a los ganglios basales o al tdlamo, sin extenderse a la sustancia
blanca, eran minoritarias (sélo 20 pacientes). Algunos casos presentaron lesiones exclusivamente
de sustancia blanca. Las lesiones mds frecuentes eran las que inclufan al niicleo lenticular, o tni-
camente al putamen, con dafio adicional de sustancia blanca. A partir de estos resultados, los
autores concluyen que las lesiones de los ganglios basales, en si mismas, no producen apraxia.
El hecho de que lesiones en esta zona cursen con apraxia se deberfa a la afectacién de la sus-
tancia blanca adyacente y, concretamente, a la afectacién del fasciculo longitudinal superior por
el que discurren las conexiones parieto-frontales. Por otra parte, las lesiones del tdlamo eran
relativamente frecuentes. Aunque la interpretacién del papel del tdlamo no estd ain clara, algu-
nos datos indican que podria producir una verdadera “apraxia ideomotora subcortical”.

Mientras que Pramstaller y Marsden atribuyen la apraxia tras lesiones subcorticales a la
interrupcién de los circuitos cértico-corticales (parieto-frontales), Leiguarda y sus colabora-
dores enfatizan el papel de las conexiones cértico-subcorticales en el sistema praxico. Segiin
sus estudios, un 25% de los pacientes con enfermedad de Parkinson presentaban apraxia
ideomotora. Mediante un andlisis detallado, se apreciaron anomalias cinéticas en los movi-
mientos del grupo general de pacientes, siendo estas anomalias mds acusadas en los que habian
sido diagnosticados como apraxicos. El hecho de que no todos los pacientes presentasen apra-
xia, indica que la patologia basal en si misma no produce manifestaciones clinicas de apraxia.
Por otro lado, la apraxia, cuando estaba presente, se asociaba a un peor rendimiento en las
pruebas neuropsicolégicas frontales y visuoespaciales, lo que indicarfa que se produce en aque-
llos pacientes con mayor afectacién frontal y del niicleo caudado. Por tanto, los déficits apré-
xicos se manifiestan cuando a la patologia basal se afiade la disfuncién de los componentes
corticales de los circuitos responsables de las praxias. Esta serfa la razén por la que los casos
mis severos de apraxia en patologfa subcortical se observan en la degeneracién corticobasal,
en la que coexiste dafio fronto-parietal y de ganglios basales. En esta misma linea, la presen-
cia de apraxia en la enfermedad de Huntington no parece deberse a afectacién puramente
basal, sino a la interrupcién de las conexiones cértico-estriales (Zadikoff y Lang, 2005).

6.6. Otras apraxias
Tal como se sefialé en el apartado de introduccién, la apraxia es un trastorno heterogéneo.

Aunque la forma mids estudiada es la apraxia ideomotora, existen otros tipos de apraxia de
interés clinico y tedrico.
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6.6.1. Apraxias de modalidad especifica

Este tipo de apraxia ha sido descrito por el grupo de Heilmann y el grupo de De Renzi a
partir del estudio de algunos pacientes que presentaban una desconexién entre los sistemas
especificos de una modalidad de 7mpury el sistema cerebral para las representaciones moto-
ras (préxicon). Asi, en la apraxia por disociacién verbal-motora, hay un déficit en la elicita-
cién de las secuencias motoras a partir del lenguaje. Los pacientes pueden imitar gestos y
no tienen dificultades en el uso de objetos reales, pero dudan cuando se les examina median-
te orden verbal. La apariencia inicial es que el paciente tiene dificultades en la comprensién
del lenguaje. Pero esto se descarta por su buen rendimiento cuando se le pide discriminar
el movimiento correcto entre varias alternativas o por su capacidad para describirlo verbal-
mente. Por tanto, las representaciones de los movimientos estdn conservadas pero no pue-
den ser activadas correctamente desde el sistema lingiiistico. La localizacién de la lesién no
ha sido descrita, hipotetizdndose una lesién parietal que, posiblemente, afecta a la sustan-
cia blanca. En la apraxia por disociacion visuomotora o disociacion tdctil-motora, la disocia-
cién se produce entre el sistema visual o el téctil y las representaciones motoras.

6.6.2. Apraxia de conduccion

Ya nos hemos referido a este tipo de apraxia al presentar el modelo de Heilmann y Gon-
zélez-Rothi. Esta apraxia se definié a partir del estudio de un paciente con una imitacién
de gestos transitivos y simbdlicos mds deteriorada que la realizacién de pantomimas. La
comprensién de los gestos estd preservada, por lo que no se debe a un problema de diso-
ciacién visuomotora. Posteriormente, se ha informado de otros pacientes con similar per-

fil (Cubelli ez al., 2000).

6.6.3. Apraxia ideacional

Es posiblemente uno de los términos mds confusos en el campo de las apraxias. Histdrica-
mente, se asocié a la dificultad para realizar secuencias propositivas de acciones que requie-
ren el uso de varios objetos en un orden correcto. Posteriormente, se ha reformulado en dos
lineas diferentes. Podemos encontrar este término haciendo referencia a una alteracién en el
sistema semdntico para las acciones, lo que produce errores de contenido en el uso de los obje-
tos. En este sentido, serfa un término equivalente a apraxia conceptual (Petreska ez al., 2007)
Otros autores, sin embargo, diferencian entre la apraxia ideacional y la conceptual (Wheaton
y Hallet, 2007). En esta linea se sitta el grupo de Heilmann, que define la apraxia ideacional
como un trastorno en el sistema de producciéon que afecta especialmente a la ordenacién de
una secuenciacion de actos. Siguiendo a estos autores, la mayoria de los pacientes sufren algtin
tipo de demencia. Aunque no se han identificado las demencias asociadas, este grupo senala
que probablemente se produzca en aquellas con mayor implicacién frontal.
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6.6.4. Apraxia conceptual

Las apraxias ideomotora y conceptual pueden ser disociadas. Es frecuente que ambas coexis-
tan, pero hay pacientes que s6lo experimentan uno de estos tipos de apraxia. Estos casos refuer-
zan la idea de la existencia de dos componentes del sistema praxico: conceptual y de produc-
cién. Ambos componentes deben interactuar en la mayor parte de las tareas, pero pueden
danarse independientemente. Determinadas demandas pueden mostrar la existencia de un
dafo especifico del sistema conceptual. En este caso, aparece la denominada apraxia concep-
tual, caracterizada por la comisién de errores de contenido debido a la incapacidad para selec-
cionar las acciones asociadas al uso de instrumentos, utensilios y objetos especificos.

La apraxia conceptual puede observarse en la realizacién de pantomimas. Asi, el pacien-
te puede hacer la pantomima del uso de un martillo, ejecutando los movimientos corres-
pondientes a un destornillador. Puede observarse también en el uso de objetos, al utilizar,
por ejemplo, un cepillo de dientes como si fuera un tenedor. Sin embargo, el paciente es
capaz de nombrar el objeto cuando se le presenta, o sefialarlo entre varias alternativas. Por
tanto, no se trata de un problema agndsico. Los pacientes pueden tener dificultades en las
asociaciones herramienta-objeto. Esta alteracién no sélo se observa en la dificultad para selec-
cionar la herramienta correspondiente al objeto que se le presenta (clavo-martillo), sino que
puede observarse también en la utilizacién de ese conocimiento en el dominio verbal. Asi,
tiene una ejecucidn deficiente cuando se le demanda elegir una herramienta a partir de la
descripcién de su funcién o se le solicita que describa la funcién de una herramienta deter-
minada. Por ello, puede verse afectado tanto el conocimiento de las acciones asociadas a los
objetos o herramientas como el de la asociacién entre herramienta y objeto.

Puede observarse en la demencia de tipo Alzheimer, incluso en pacientes que no pre-
sentan apraxia ideomotora y en ausencia de alteraciones lingiifsticas que indiquen una afec-
tacién del sistema semdntico. También se ha descrito tras lesiones focales pero, aunque hay
casos informados con lesién témporo-parietal, no se ha establecido ain una localizacién
especifica en el hemisferio izquierdo.

6.6.5. Agnosia para pantomimas

Se trata de una alteracién en la comprensién o discriminacién de gestos, manteniendo intac-
ta la capacidad para ejecutarlos por imitacién u orden verbal. Dado que pueden imitarlos,
el déficit no puede atribuirse a un defecto visual o perceptivo. Ademds, los pacientes pue-
den reconocer objetos. Los pacientes que se han estudiado presentaban una lesién izquier-
da témporo-occipital.

Estos casos demuestran que, en el sistema praxico, comprensién e imitacién son diso-
ciables. Por tanto, estdn mediadas por sistemas neurales diferentes, o parcialmente diferen-
tes. Heilmann interpreta el déficit a partir de una desconexién entre el praxico de inputy el
sistema semdntico que impide la comprensién/discriminacién de los gestos: se pueden acti-
var las representaciones correctas, pero éstas no pueden acceder al sistema semdntico.
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6.6.6. Apraxia cinética

Esta apraxia fue descrita por primera vez por Keist (1907) que la denominé “apraxia iner-
vatoria”. Se observa especialmente en la dificultad para ejecutar movimientos distales y rapi-
dos como, por ejemplo, una tarea de zapping o golpeteo con los dedos. Los movimientos se
realizan sin precision, torpemente. Puede producirse en diferentes situaciones (pantomimas,
imitacién o uso real de objetos) que demanden la realizacién de movimientos finos, preci-
sos e independientes de los dedos, como, por ejemplo, los requeridos para coger una peque-
fia moneda o un clip de la superficie de una mesa. Es la apraxia m4s dificil de distinguir de
un trastorno motor primario. Generalmente, es una apraxia unilateral, que afecta a la extre-
midad contralateral a la lesién. Su correlato anatémico no estd definido, aunque se ha sefia-
lado la importancia del cértex premotor. Es uno de los rasgos mds caracteristicos de la dege-
neracién cértico-basal.

6.6.7. Apraxia bucofacial u oral

Descrita por primera vez por Hughlings Jackson, consiste en la alteracién de la realizacién
mediante orden verbal de movimientos aprendidos de la cara, labios, lengua, mejillas. Afec-
ta a los movimientos transitivos (“haga como si apagara una cerilla”), e intransitivos (“haga
como si diera un beso”). Los errores pueden ser de diversas modalidades: de contenido, espa-
ciales y temporales, perseveraciones, etc. En el caso de que se trate de movimientos transi-
tivos, se produce una mejorfa importante cuando se le muestra el objeto relacionado con el
movimiento o con el uso real. En cambio, la ejecucion por imitacion suele permanecer defi-
citaria. En ocasiones, se observa también un déficit en la comprensién de los gestos buco-
faciales. Puede coexistir con la apraxia ideomotora, pero un porcentaje importante de pacien-
tes s6lo muestra una de ellas.

Las lesiones parietales pueden provocar apraxia bucofacial a la orden, mientras que las
lesiones fronto-temporales (opérculo frontal y central, insula anterior y una pequena regién
temporal adyacente a la zona opercular) se han relacionado con dificultades en las tareas de
imitacién. Es importante distinguir entre este tipo de apraxia y la llamada “apraxia del habla”.
Este término es usado por algunos autores para referirse a las alteraciones en la seleccién
fonolégica y a los déficits de secuenciacién observados en las afasias no fluidas. Aunque
muchos pacientes con afasia de Broca tienen apraxia bucofacial, hay otros con alteraciones
en fluidez que no la presentan. Por tanto, ambos trastornos pueden ser disociados. Ademis,
la apraxia bucofacial se ha observado asociada a afasias fluidas.
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El lobulo frontal y sus disfunciones

7.1. Introduccion: los enigmas de los 1obulos frontales

En 1946, Teuber publicé The riddle of frontal lobe function in man. ;Por qué a mediados del
siglo XX la funcién frontal se consideraba un enigma? Los estudios filogenéticos y ontoge-
néticos apoyaban claramente la idea funcional de que los 16bulos frontales eran la sede de
los aspectos més especificamente humanos. Sin embargo, en 1939, Hebb puso en cuestién
el papel que debia desempenar el I6bulo frontal en la inteligencia, tras estudiar, con tests de
inteligencia cldsicos, pacientes a los que se habia extirpado el I6bulo frontal para el trata-
miento de la epilepsia. Sorprendentemente, los cocientes de inteligencia de estos pacientes
no disminufan después de la operacién cerebral. Rosvold y Mishkin, en 1950, tampoco
encontraban efectos sobre la inteligencia en las lobectomias o leucotomias frontales practi-
cadas a pacientes psiquidtricos.

Otro dato a favor del escaso papel del I6bulo frontal en la cognicién compleja procedia
de la discreta sintomatologfa producida por los tumores cerebrales de gran tamafio que inva-
dian este l6bulo. Asi, notables cientificos como Hebb y Penfield afirmaban que las lesiones
frontales, aunque fuesen bilaterales, no producian efectos discernibles. No obstante, otros
investigadores como Goldstein, Rylander, Chapman, Wolff, Halstead, Reitan y Hécaen insis-
tfan en que, si se usaban las pruebas adecuadas, se podian detectar cambios en la conducta
y cognicidn.

A partir de los afios cincuenta, los trabajos de diversos neuropsicélogos, en especial Mil-
ner en Canadd y Teuber en los EE UU, se concentraron en disefiar nuevas pruebas neu-
ropsicoldgicas que pusieran en evidencia el papel cognitivo especifico del lébulo frontal.
Esta tarea de disefio de nuevas pruebas sensibles y especificas para detectar y objetivar los
efectos de las lesiones frontales constituye una meta para muchos investigadores en el cam-
po de la Neuropsicologia.

La sintomatologfa frontal es muy variada y depende de la localizacién, extensién, pro-
fundidad y lateralidad de la lesién. Tras una lesién frontal se han descrito trastornos afecti-
vos, de cardcter, personalidad, humor, motivacidn, atencién, percepcién, memoria, razona-
miento, solucién de problemas, lenguaje y control del movimiento. Es decir, se pueden
observar alteraciones de cualquier funcién cognitiva o emocional.
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Los 16bulos frontales representan la confluencia y sintesis de los aspectos perceptivos,
volicionales, cognitivos y emocionales. Modulan y dan forma al caricter y la personalidad.
Cuando se lesionan, se puede observar un exceso o defecto de activacién, desintegracién de
la personalidad y del funcionalismo emocional, dificultad para iniciar y planificar una acti-
vidad, alteracién de la atencién y capacidad de concentracién, apatia y euforia, desinhibicién
y reduccién de la capacidad de supervisién de los propios pensamientos, habla o acciones.

El Iébulo frontal dista mucho de ser una unidad estructural o funcional. Dentro del
16bulo frontal existen diversas regiones que difieren en los aspectos embrioldgicos, filoge-
néticos, de composicién celular, especificidad funcional, interconexiones e interacciones con
otras 4reas cerebrales.

Otro enigma del 16bulo frontal es su escasa lateralizacién. Dado que el cértex asociati-
vo temporal y parietal estd claramente lateralizado seria también de esperar que lo estuvie-
se el 16bulo frontal; sin embargo, las asimetrias en los tests frontales son, en el caso de exis-
tir, cualitativa y cuantitativamente escasas.

La investigacién neuropsicolégica sobre el papel del l6bulo frontal se remonta al siglo Xix
por lo que hace referencia a estudios de casos aislados, como el de Phineas Gage realizado por
Harlow. Las series mds amplias se han estudiado desde mediados del siglo XX y proceden prin-
cipalmente del estudio de los traumatismos craneoencefélicos abiertos producidos por heri-
das penetrantes de bala, ocurridos durante la Primera y Segunda Guerras Mundiales y la gue-
rra de Vietnam. Entre ellos, debemos citar los de Poppelreuter, Feutchwanger, Kleist, Goldstein,
Luria, Grafman y Salazar. Por otro lado, Milner, desde 1954 hasta la actualidad ha publicado
multiples estudios pre y posquirdrgicos de pacientes sometidos a cirugfa de la epilepsia. Tam-
bién merecen atencién los estudios de las consecuencias de la “psicocirugfa” en pacientes psi-
quidtricos llevados a cabo esencialmente por Freeman y Watts en EE UU y Stuss y Benson en
Canada. Finalmente, el estudio de las consecuencias de tumores cerebrales frontales realiza-
dos por el propio Luria o por Lhermitte ha contribuido notablemente al conocimiento del
papel de este 16bulo en la cognicién y la personalidad.

7.2. Estructura y conectividad del 16bulo frontal

Los lébulos frontales comprenden el tejido que se halla en la parte superior de la cisura
silviana o lateral y la parte anterior de la cisura roldndica o central. De una forma amplia,
los l6bulos frontales pueden ser divididos en cuatro regiones anatomofuncionales. Las
dreas motoras centrales (Brodmann 4, 6, 8, 44), el cértex dorso-lateral (dreas 9, 10, 11,
45, 46, 47), las regiones orbitales (dreas 10, 11, 12, 13) y la parte medial que abarca teji-
do motor, de la convexidad lateral y de las dreas orbitales, incluyendo el 4drea del cingu-
lado anterior (4rea 24).

La corteza pre-frontal es la corteza de asociacién del I6bulo frontal. En el cerebro de
los mamiferos esta corteza se ha definido cldsicamente por dos criterios: citoarquitectura y
conectividad. El territorio pre-frontal se caracteriza en todos los mamiferos por una capa
IV o granular prominente y una firme conectividad reciproca con el nicleo dorso-lateral
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del tdlamo. En el primate, la corteza pre-frontal tiene tres regiones anatémicas: lateral,
medial y ventral u orbital (Fuster, 2002).

Respecto a la distribucién de las 4reas frontales segtin los territorios vasculares, debe-
mos mencionar que el cértex dorso-lateral estd esencialmente irrigado por la arteria cere-
bral media y el cértex orbital y medial por la arteria cerebral anterior. Asi, los grandes
infartos de la arteria cerebral media izquierda que causan afasias producen también alte-
raciones motoras, pre-motoras y pre-frontales, lo cual explica algunos déficits cognitivos
asociados a la afasia.

La corteza del I6bulo frontal estd excepcionalmente bien conectada con otras estructu-
ras cerebrales, tanto corticales como subcorticales. En particular la corteza pre-frontal es la
zona cortical mejor conectada. Las tres regiones pre-frontales, medial, lateral y orbital estdn
conectadas reciprocamente con las otras y con los nicleos del tdlamo dorsal y anterior. Las
regiones medial y orbital estdn ademds conectadas con el hipotdlamo y otras estructuras lim-
bicas, algunas de estas conexiones son indirectas, a través del tdlamo. Las regiones laterales
envian conexiones a los ganglios basales y estdn profusamente conectadas con las cortezas
de asociacién de los 16bulos occipital, parietal y temporal (Fuster, 2002).

Las dreas pre-frontales son la estacion terminal de las vias visuales dorsal (reconocimiento
de objetos) y ventral (procesamiento espacial). Las regiones laterales (dreas de Brodmann 9
y 46) reciben las principales vias aferentes de las dreas parietales posteriores y del surco tem-
poral superior. Estas conexiones son reciprocas. Ademds la zona dorso-lateral tiene amplias
conexiones con regiones a las que también proyecta la corteza parietal superior, como la cor-
teza cingulada, los ganglios basales y el coliculo superior. La corteza orbital (dreas 11 a 14)
recibe las principales vias aferentes del I6bulo temporal, las regiones visuales, surco tempo-
ral superior y amigdala. Ademds, hay conexiones desde la corteza somatosensorial (drea 43),
la corteza gustativa en la insula y las regiones olfativas de la corteza piriforme, obteniendo
asi informacién de todas las modalidades sensitivas. El drea orbital se proyecta subcortical-
mente a amigdala e hipotdlamo.

La neurotransmisién y neuromodulacién frontal merecen una especial atencién. Las
dreas corticales y el talamo reciben proyecciones de grupos neuronales relativamente peque-
fios: las colinérgicas, procedentes de los nicleos basales de Meynert, las histaminérgicas, pro-
cedentes del hipotdlamo, las dopaminérgicas, procedentes del drea tegmental ventral, las
serotoninérgicas, procedentes de los nucleos del rafe y las noradrenérgicas, procedentes del
locus coeruleus. Estas proyecciones quimicas proporcionan el tono a la conducta, pero no
su contenido. Su acceso a todos los niveles de procesamiento de la informacién les permite
influir en la perspectiva emocional-motivacional dirigida al medio, de modo que pueden
modificar la interpretacién de la experiencia y su impacto individual.

Entre las conexiones cortico-subcorticales, cabe destacar las fronto-taldmicas. Las cone-
xiones taldmicas diferencian tres regiones frontales: el cértex pre-central (que incluye 4reas
premotoras y motora suplementaria), la anterior (llamada pre-frontal) y la cingulada (tam-
bién llamada limbica). La pre-central deriva del grupo de ntcleos ventro-laterales (VL); la
pre-frontal del nicleo dorso-medial (DM) y la cingulada del nticleo taldmico ventral ante-

rior (VA) (Pribram, 1990).
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La corteza orbital y medial estd conectada con un nlimero importante de estructuras
limbicas, que incluyen la amigdala, hipocampo, corteza entorrinal y circunvolucién para-
hipocdmpica (Price, 2006).

o Circuitos fronto-subcorticales

Alexander et al., (1986) describieron cinco circuitos fronto-subcorticales: el motor,
que se origina en el 4rea motora suplementaria; el oculomotor, que se origina en el cam-
po ocular frontal y tres pre-frontales (dorsolateral, lateral orbital y cingulado). Cada cir-
cuito parte de un 4rea frontal concreta, proyecta en una zona del estriado y regresa via
tdlamo al cértex frontal formando, asi, un circuito cerrado. Cada uno de los circuitos man-
tiene su independencia en el estriado y el tdlamo. Cada uno de ellos puede contener un
ndmero de canales altamente especializados e incluso subcanales, que permiten un pro-
cesamiento en paralelo a multiples niveles. Asi, pueden llevarse a cabo, de forma concu-
rrente, diversas funciones.

El estriado, a su vez, recibe proyecciones de otras estructuras corticales que estdn fun-
cionalmente relacionadas entre si, sin embargo, las proyecciones se limitan a los 16bulos fron-
tales. Dentro de cada circuito, unas 4reas corticales especificas envian proyecciones excita-
torias glutamatérgicas a porciones selectivas del estriado (ntcleo caudado, putamen o estriado
ventral). El sistema dopaminérgico ascendente originado en el drea tegmental ventral pro-
yecta al drea septal, amigdala, cértex cingulado y cértex frontal medial.

El circuito motor estd implicado en la preparacion y ejecucién del movimiento. Se
origina en neuronas del 4rea motora suplementaria, corteza premotora, motora y soma-
tosensorial. Estas dreas proyectan al putamen de forma topogrifica. Este, a su vez, pro-
yecta a porciones especificas del globo palido externo, interno y de la parte reticulada de
la sustancia negra. El globo pélido conecta con los nticleos centro-mediales, ventral ante-
rior y ventro-lateral del tdlamo, que proyectan de vuelta a la corteza motora (Tekin y
Cummings, 2002).

El circuito oculomotor se origina en los campos frontales del ojo (4rea de Brodmann 8)
y corteza parietal posterior. Las fibras proyectan al cuerpo del nticleo caudado, globo palido
dorso-medial y sustancia negra ventro-lateral. Alcanzan el nicleo talimico medio-dorsal y
cierran el circuito proyectando de nuevo al campo visual frontal (Tekin y Cummings, 2002).
Las 4reas corticales envian proyecciones al coliculo superior y cada una contiene neuronas
que muestran una respuesta selectiva con relacién a aspectos del control oculomotor. Las neu-
ronas de los campos frontales del ojo descargan con relacién a la fijacién visual, movimien-
tos oculares sacddicos y estimulos visuales pasivos.

El circuito pre-frontal dorso-lateral se origina en las dreas 9 y 10 de Brodmann en la cara
lateral del I6bulo frontal anterior y proyecta en la cabeza dorso-lateral del nicleo caudado.
Estas neuronas proyectan a la parte lateral del glébo palido interno medio-dorsal y la parte
rostrolateral de la sustancia negra, parte reticulada como via directa. Las fibras que vienen
de los ganglios basales proyectan a las porciones parvocelulares del tdlamo medio-dorsal y
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ventral anterior. El tdlamo medio-dorsal envia fibras de vuelta al origen del circuito en la
corteza frontal dorso-lateral. Las aferencias corticales mas importantes abiertas al circuito
provienen del 4rea 46 de Brodmann y del 4rea parietal 7a, que estdn también fuertemente
interconectadas entre ellas. También hay aferencias menores de estructuras limbicas. Las
principales eferencias del circuito son las dreas 46 y 8 de Brodmann, que incluye los cam-
pos oculares frontales (Tekin y Cummings, 2002).

- Cortex frontal
— Motor l
— Oculomotor Estriado

— Pre-frontal

}

Globo pélido/sustancia negra

— Dorso-lateral

— Orbito-frontal lateral

— Cingulado anterior 1

— Talamo

Figura 7.1. Organizacion de los circuitos fronto-estriatales. Todos ellos tienen inicio
y fin en la misma region frontal y mantienen la segregaciéon en cada una de las estaciones
de la circuiteria. (Fuente: adaptado de Alexander et al., 1986.)

El circuito 6rbito-frontal lateral se origina en las 4reas de Brodmann 10y 11 y envia
fibras al nicleo caudado ventro-medial. Las neuronas de esta regién del caudado pro-
yectan a la parte medial del globo pdlido interno medio-dorsal y a la parte reticulada de
la sustancia negra rostro-medial. Las fibras procedentes de la sustancia negra y el globo
palido conectan con el tdlamo medio-dorsal y ventral anterior. El circuito se cierra con
las fibras que proyectan de vuelta a la corteza érbito frontal desde el tdlamo. También
se ha descrito una divisién medial del circuito fronto-orbital. Se origina en el giro rec-
to y el giro orbital medial del 4rea 11 de Brodmann. Las proyecciones van a las zonas
mediales del nicleo accumbens, el palido ventral medial y alcanzan el nicleo taldmico
medio-dorsal. El circuito érbito-frontal recibe las principales aferencias abiertas desde
la corteza temporal superior (drea 22) y el drea orbital 12. Las principales eferencias
abiertas son el drea 12 érbito-frontal y las dreas 25 y 32 medio-frontales (Tekin y Cum-
mings, 2002).
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El circuito limbico del cingulado anterior se origina en el drea 24 de Brodmann. Las
neuronas proyectan al estriado ventral, que incluye el caudado ventro-medial, el putamen
ventral, el ndcleo accumbens y el tubérculo olfativo. Esta drea se conoce como el estriado
limbico. Las proyecciones desde el estriado ventral pasan al globo pélido interno rostrome-
dial, palido ventral y sustancia negra rostrodorsal. El palido ventral conecta con el nicleo
anterior ventral del tdlamo. El circuito cingulado anterior se cierra con las proyecciones del
tdlamo ventral anterior de vuelta a la corteza cingulada. Las conexiones del sistema limbico
implican tanto el cingulado anterior como las regiones frontales mediales. El circuito reci-
be las aferencias abiertas principales del hipocampo y el drea entorrinal 28 y envia a la sus-
tancia negra parte compacta, hipotdlamo lateral y nicleo subtaldmico medial (Tekin y Cum-
mings, 2002).

7.3. Funciones de las grandes divisiones corticales
7.3.1. Cortex motor y premotor: control del movimiento

Dentro de las regiones motoras se pueden considerar tres subdivisiones mayores: el cértex
motor primario, localizado en la circunvolucién pre-central (4rea 4); el cértex premotor
(dreas 6, 8 y 44) y el cértex motor suplementario, localizado a lo largo de las caras mediales
de los hemisferios y que incluye porciones del 4rea 6.

Funcionalmente, el cértex motor primario parece extenderse a lo largo de los confines
de la circunvolucién pre-central (drea 4) e incluye porciones del drea 6 y regiones somato-
sensoriales (1, 2, 3). De aqui que a menudo las regiones motoras y somestésicas se refieren
como cértex sensoriomotor. La corteza motora se proyecta hacia las neuronas motoras espi-
nales para controlar los movimientos de miembros, manos, pies y dedos y hacia las neuro-
nas motoras de los nervios craneales correspondientes para controlar los movimientos facia-
les. También se proyecta hacia otras estructuras motoras, como los ganglios basales y el nticleo
rojo (Kolb y Wishaw, 2006).

Las dreas motoras primarias ejecutan movimientos especificos. El 4rea motora primaria
contiene una representacién detallada del hemicuerpo contralateral, el denominado “ho-
munculo motor” de Penfield. Tenemos un “vocabulario” de los movimientos en la corteza
motora, cuyas células especifican los movimientos, su fuerza y su direccién. La lesién de
la corteza motora primaria se asocia tipicamente con una pérdida crénica de la capacidad
para realizar movimientos finos e independientes de los dedos de la mano, se supone que
por la pérdida de las proyecciones cértico-espinales directas en las neuronas motoras. Ade-
mds existe una pérdida de la velocidad y la fuerza también para movimientos contralatera-
les (Kolb y Wishaw, 2006). La lesién de las dreas motoras produce pardlisis. Las lesiones uni-
laterales dan lugar a hemiplejia contralateral.

El cértex premotor abarca la zona anterior del drea 6, la posterior del drea 8, el drea
motora suplementaria 0 M2 (parte medial del drea 6) y el drea 44 (drea de Broca del hemis-
ferio izquierdo). Estas zonas proporcionan la mayor cantidad de 7mputs asociados al cértex
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motor primario o 4rea 4, constituyendo su 4rea de asociacién unimodal. También recibe
informacién directamente del cértex visual primario y secundario (17, 18, 19).

El 4rea premotora puede influir en el movimiento directamente a través de las proyec-
ciones cdrtico-espinales o indirectamente a través de proyecciones hacia la corteza motora.
Las regiones premotoras también reciben proyecciones desde las dreas parietales posteriores.
Asi, estas regiones estdn conectadas a las 4reas vinculadas con la ejecucién de los movimientos
de los miembros (Kolb y Wishaw, 2006).

El 4rea motora suplementaria estd localizada a lo largo de las caras mediales de los hemis-
ferios pero sus limites no estdn muy claros. Limita con el 4rea motora primaria y con el cér-
tex cingulado anterior. El 4rea motora suplementaria contiene la representacién neuronal
del cuerpo. Esta regién estd muy conectada con el cértex motor, el cingulado anterior y los
ganglios basales.

La corteza suplementaria y la premotora organizan las secuencias del movimiento. La
corteza premotora también podria tener su “vocabulario” de movimientos, pero mds com-
plejo que el de la motora. El dafio de la corteza premotora interrumpe los movimientos més
complejos. Muchas neuronas del drea premotora ventral no s6lo descargan cuando se reali-
za un movimiento, sino que también descargan, y de la misma forma, cuando vemos a otros
hacer el mismo movimiento. Estas neuronas, llamadas neuronas en espejo, participan en
una accién completa. Asi pues, la representacién motora de una accién realizada por otros
puede ser generada internamente (Kolb y Wishaw, 20006).

El cértex premotor modula y ejerce influencias de control de los impulsos. Parece impli-
cado en la programacién de movimientos y también en el aprendizaje de nuevos programas
motores. Las lesiones de estas dreas producen movimientos lentos y descoordinados y difi-
cultades en la alternancia de movimientos, alteracién de la coordinacién bimanual y agra-
fia. Inicialmente aparece mutismo y pseudoparilisis, mds adelante los pacientes caminan
con pequefios pasos. Aunque su lesién no provoca pardlisis duradera, afecta al movimiento
secuenciado, tal como el de un simple golpeteo. Se activa durante la imaginacién de secuen-
cias de actos motores.

El drea de Broca (drea 44 del hemisferio izquierdo) forma parte del cértex premotor
e interviene en la regulacién de los aspectos motores del habla. Su principal conexién se
realiza con el drea de Wernicke a través del fasciculo arqueado. Su lesién supone una afec-
tacién modal especifica ya que produce la alteracién de la generacién de programas moto-
res del habla, conservdndose la posibilidad de realizar movimientos idénticos como can-
tar o silbar.

El campo frontal ocular ocupa el 4rea 8 y porciones de las dreas 9 y 6. Recibe proyec-
ciones del cértex occipital visual (17, 18, 19) y de las dreas de asociacién multimodal visual
(20) y auditiva (22) y del cértex sensoriomotor. Probablemente, tiene un papel activo en la
mirada y la focalizacién de la atencién visual. Su estimulacién produce movimientos sacd-
dicos y dilatacién pupilar. Interviene en la coordinacién oculomanual y oculobucal. Las
lesiones de esta regién producen enlentecimiento en el rastreo visual y la bisqueda, inaten-
cién, negligencia, localizacién incorrecta de los sonidos. Indirectamente, se pueden pro-
ducir trastornos perceptivos debidos a la falta de rastreo ocular.
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7.3.2. Cortex pre-frontal dorso-lateral: funciones cognitivas

El cértex pre-frontal dorso-lateral es un 4rea de asociacién plurimodal. Estd constituida por
el cértex frontal homotipico (granular), que en el humano incluye las 4reas 9, 10, 11, 12,
45, 46, 47 de Brodmann, ademds de la zona anterior del 4rea 8 (Mesulan, 2000). La infor-
macién que integra no proviene de las dreas primarias, sino de las de asociacién unimodal
y heteromodal y las paralimbicas.

De acuerdo con Mesulam (2000) tiene dos funciones:

1. Proporcionar una plantilla neural para las asociaciones intermodales requeridas por
los procesos cognitivos.

2. Propiciar la interaccién inicial entre la informacién sensorial procesada y el inpur
limbico-paralimbico, lo que explica que el humor y los impulsos modifiquen las
impresiones sensoriales, asi como que el pensamiento y la experiencia influyan en el
humor.

Muchas de sus neuronas son plurimodales, otras son unimodales, pero se hallan inter-
caladas con las que responden a otras modalidades. Su activacién no depende tanto de las
cualidades sensoriales como de la significacién conductual del estimulo. Asi, pueden pre-
sentar una respuesta intensa a un elemento cuando es contingente a un refuerzo, dejando
de activarse ante él cuando se asocia a un resultado neutro o aversivo.

Los animales que han sufrido ablaciones del cértex pre-frontal, especialmente la parte
dorso-lateral, tienen una gran dificultad para realizar tareas retardadas de una forma correc-
ta. La pausa temporal es esencial con relacién al déficit que presentan los animales, porque
si la pausa interpuesta es muy pequefa o inexistente, los animales pueden realizar las tareas
sin dificultad (Fuster, 1997). La corteza pre-frontal lateral es necesaria en diversos procesos
relacionados con las tareas demoradas (D Esposito y Postle, 2002). Cuando la cantidad de
informacién que se debe recordar al principio del ensayo excede la capacidad de la memo-
ria a corto plazo, la corteza pre-frontal dorso-lateral se activa, sugiriendo que es necesaria
para codificar informacién. Durante la demora se activan las regiones dorso-lateral y ven-
tro-lateral en ambos hemisferios, al margen del tipo de estimulo. Si la informacién debe
manipularse, la regién dorso-lateral experimenta una activacién mayor. Cuando el sujeto
compara informacién con la presentada antes de la demora se activa el dorso-lateral de for-
ma inversa a la eficiencia del proceso de comparacién (a mayor rapidez, menor activacion).
Si ademis existe interferencia proactiva de informacién aprendida previamente, se activan
regiones mds ventrales de la corteza pre-frontal izquierda.

Los experimentos de Mishkin y sus colaboradores han conseguido demostrar la especi-
ficidad en memoria a corto plazo del cértex pre-frontal dorso-lateral. Las lesiones en los
monos limitadas a la parte posterior del cértex dorso-lateral (4reas 6 y 8), producen altera-
ciones importantes de tareas de condicionamiento asociativo y las lesiones del cértex late-
ral medial (dreas 9 y 46) afectan a las tareas de autoordenacién.
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El término “funciones ejecutivas” intenta captar las capacidades cognitivas superiores
relacionadas con la regién (y circuito) dorso-lateral. Algunas de las capacidades incluidas
estdn en el cuadro 7.1.

Cuadro 7.1. Capacidades de la region pre-frontal dorso-lateral

e Capacidad para la conducta auténoma sin guia externa

¢ Capacidad de perseverar en ausencia de direccion externa

e Conducta dirigida cuando la meta es remota o abstracta

¢ Autodireccién, autorregulacién, autosupervision

e Capacidad para organizar una respuesta conductual para solventar un problema nuevo o com-
plejo

e Sintesis mental para acciones no rutinarias

e Planificacién y regulacién de conductas adaptativas y dirigidas a una meta

e Resolucién de problemas, razonamiento, espontaneidad, juicio, planificacion, insight, toma de
decisiones estratégicas

¢ Espontaneidad y fluidez de pensamiento y accién

¢ Flexibilidad cognitiva

¢ Capacidad de bisqueda sistemdtica en la memoria

¢ Capacidad de cambiar o mantener el sistema cuando es necesario
¢ Capacidad para retener o inhibir respuestas cuando es necesario
e Capacidad para focalizar o sostener la atencién

Fuente: adaptado de Bradshaw, 2001.

Figura 7.2. Lesion pre-frontal izquierda producida por una hemorragia cerebral.
La paciente tras la lesion, a pesar de un alto cociente de inteligencia, presentd
un marcado trastorno de las funciones ejecutivas que le limitaba
su independencia funcional.
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El sindrome dorso-lateral es a menudo el sindrome disejecutivo, con problemas para
focalizar y sostener la atencién, falta de iniciativa y toma de decisiones y problemas de pla-
nificacién a los que se les puede anadir problemas de fluidez verbal y memoria operativa,
ademds de apatia o depresién (Fuster, 1997).

7.3.3. Cortex pre-frontal orbital: patrones de conducta

La corteza 6rbito-frontal es la corteza ventral del I6bulo frontal, en especial las dreas 11y 13
(Fuster, 1997). Contiene las zonas secundarias del gusto, en las que se representa el valor
reforzante del mismo y las dreas secundarias y terciarias olfativas, en las que se representa la
identidad y el valor reforzante de los olores. También recibe informacién sobre la vista de
objetos desde las dreas visuales del 16bulo temporal y tiene neuronas que aprenden e invier-
ten los estimulos visuales a los que responden cuando la asociacién de un estimulo visual
con un estimulo reforzante primario (como el gusto) se invierte.

Las lesiones en la corteza 6rbito-frontal pueden impedir el aprendizaje e inversién de
asociaciones entre estimulos y refuerzos, y por tanto la correccién de las conductas cuando
la asociacién cambia. El papel especial que desempena la corteza drbito-frontal en la con-
ducta puede surgir del hecho de que recibe informacién del final de varios sistemas senso-
riales que definen “qué” estimulo se estd presentando. Esta informacién incluye estimulos
gustativos y somatosensoriales, que son los refuerzos primarios prototipicos. Esto otorga a
la corteza érbito-frontal un papel en las conductas producidas por refuerzos y castigos, capa-
ces de abarcar conductas motivacionales y emocionales. La corteza orbitofrontal codifica el
valor de refuerzo y de castigo de los reforzantes primarios y permite asociar estimulos a estos
reforzadores, participando en conductas motivacionales como alimentarse y beber, conductas
emocionales y conducta social (Rolls, 2004).

Las lesiones bilaterales del cértex rbito-frontal en animales reducen de forma muy mar-
cada la agresividad. La regién critica para el decremento de la agresividad es la postero-medial
del cértex orbital. Kleist habia descrito que estas lesiones en humanos producian “moria”
(jocosidad, euforia, irritabilidad, intolerancia, depresién stbita y afectacion del juicio social).
La jocosidad a menudo tiene un contenido verbal de cardter sexual, sin embargo, los pacien-
tes no llegan a realizar los actos de los que hablan.

Sorprendentemente, no existe evidencia de que las manifestaciones verbales les cau-
sen placer. No expresan placer ni alegria ante recompensas sociales, estéticas o intelectua-
les y existe una falta de apreciacién de las reglas sociales. No existe auténtica depresién y
aunque los pacientes parecen psicépatas, no se observa la organizacién de la tipica con-
ducta psicopdtica. La mayoria de casos descritos son tumorales, traumdticos o causados
por encefalitis herpética, en muchos de ellos las lesiones van mds alld del cértex orbital
bilateral.

La lesién de la corteza pre-frontal lateral (4rea 9 de Brodmann) en monos causa pérdi-
da de control inhibitorio en la seleccién atencional, mientras que la lesién érbito-frontal
ocasiona pérdida de control inhibitorio en procesamiento “afectivo”, alterando la capacidad
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de cambiar la conducta como respuesta a fluctuaciones del significado emocional del esti-
mulo (Dias ez al., 1997). Este tltimo aspecto se ha denominado el aprendizaje de inversién,
ser capaz de inhibir la respuesta previamente reforzada para realizar la que serd premiada a
continuacién y se ha relacionado en humanos con la corteza ventro-medial y la capacidad
de flexibilidad en la conducta (Fellows y Farah, 2003).

La corteza 6rbito-frontal estd fuertemente conectada con las 4reas limbicas del 16bulo
temporal medial implicadas en el establecimiento de memorias declarativas (hipocampo, cor-
teza perirrinal y entorrinal), asi como con el hipotdlamo y la amigdala, implicados en esta-
dos motivacionales y emocionales. La evidencia neurofuncional es que hay una diferencia
entre la corteza 6rbito-frontal anterior y posterior. La exposicién a informacién novedosa
induce un incremento selectivo de la actividad de la parte anterior granular de la corteza 6rbi-
to-frontal (drea 11). Si el estimulo viola las expectativas o es desagradable se incrementa la
respuesta en la zona agranular postero-medial de la regién orbital (drea 13) (Petrides, 2007).

Segtin Fuster (1997), el sindrome orbital se caracteriza por impulsividad, hipermovili-
dad, distraibilidad, desinhibicidn, irritabilidad, euforia, perseveracién y falta de moderacién
moral.

7.3.4. Cortex paralimbico: atencion y motivacion dirigidas a la accion

El cértex paralimbico es mesocértex, un cértex intercalado entre el isocértex y el alocértex
que supone una transicion histolégica gradual entre ambos (Mesulam, 2000).

En el I6bulo frontal podemos considerar tres dreas paralimbicas: la regién 6rbito-fron-
tal caudal, que corresponde a las zonas posteriores de las dreas 11 y 12 de Brodmann; la
regién cingular anterior, dreas 24 y 33 de Brodmann; la regién paraolfatoria, en la cara
medial, dreas 32 y 25 de Brodmann. Las zonas paralimbicas reciben informacién sensorial
principalmente de las dreas de asociacién heteromodal contiguas y en menor medida de las
unimodales. Parece, por tanto, que integran las informaciones elaboradas con los inputs pro-
cedentes del sistema limbico.

El cértex cingulado anterior tiene importantes conexiones con la amigdala, hipocam-
po, septum, hipotdlamo anterior, caudado y putamen, nticleo dorso-medial del tdlamo, 16bu-
lo parietal inferior, convexidad lateral y 16bulos frontales mediales. Parece mantener una
posicién intermedia entre el sistema limbico y el neocértex, probablemente manteniendo
un papel de conexidn entre los aspectos volicionales, motores cognitivos, emocionales y
mnésicos. Interviene en aspectos de modulacién de la voz (tristeza, felicidad). Su estimula-
cién produce sentimientos de ansiedad, miedo y placer, aunque estos efectos pueden estar
en relacién con las conexiones con las estructuras limbicas. Su lesién produce efectos simi-
lares a los del drea motora suplementaria: mutismo, conductas de imitacién (ecopraxia), uti-
lizacién compulsiva de objetos, etc. Las regiones supracallosas del 4rea cingulada anterior se
activan durante los movimientos de manos y otros, en tareas dificiles o que implican memo-
ria reciente y, sobre todo, en el inicio espontdneo de la accién. La regién subcallosa del cin-
gulado anterior estd implicada en la regulacién de las funciones autonémicas como la res-
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piracién y el ritmo cardiaco. Especialmente la zona supracallosa del cingulado anterior (que
conecta con la corteza premotora y la dorso-lateral) se activa en situaciones demandantes
que requieren control ejecutivo, atencién dividida, resolucién de conflictos, deteccién de
errores, supervision de respuestas e iniciacién y mantenimiento de respuestas apropiadas
(Bradshaw, 2001).

Las lesiones de las regiones del cingulado anterior y medial se asocian a trastornos de la
motivacién, exploracién, atencion o accién. Los pacientes muestran hipocinesia, apatia, abu-
lia sin depresidn, falta de espontaneidad, respuesta emocional aplanada o incluso mutismo
acinético (Bradshaw, 2001). Las lesiones cinguladas bilaterales también pueden causar incon-
tinencia de esfinteres, tendencia a la fabulacién, distraibilidad y docilidad. Los pacientes tie-
nen dificultad para distinguir entre los hechos reales y los que provienen de su imaginacién
0 memoria.

La corteza cingulada anterior desempena probablemente un papel basico en la atencién
selectiva implicada en la correcta resolucién del test de Stroop y en otras tareas atenciona-
les guiadas por la motivacién. Se ha propuesto que la funcién de la corteza cingulada ante-
rior en la atencidn selectiva consiste en supervisar el conflicto entre estimulo y respuesta para
seleccionar la conductas apropiadas, y por ello se activa durante la tarea de Stroop (Mitchell,
20006). El test de Stroop se altera fundamentalmente por lesiones en el cingulado anterior
derecho y el cértex pre-frontal dorso-lateral derecho. Los errores y la velocidad de procesa-
miento estian disociados, clinicamente es util su diferenciacién (Vendrell ez 2/, 1995).

El sindrome medial o del cingulado anterior se distingue por falta de iniciativa, hipoci-
nesia o acinesia, apatia y mutismo (Fuster, 1997).

Cuadro 7.2. Funcionamiento de la corteza pre-frontal.

Las acciones voluntarias requieren:

— Qué hacer: la corteza érbito-frontal lateral puede eliminar o inhibir lo que NO hay que hacer.

— Cémo hacerlo: la corteza dorso-lateral pre-frontal conjuntamente con el drea premotora puede
mediar las metas teniendo en cuenta la informacion sensorial y el cerebelo puede programar aspec-
tos de ejecucién automadtica.

— Cudndo hacerlo: podria estar mediado por el cingulado anterior (aspectos motivacionales) y el drea
motora suplementaria (programacion temporal e intencionalidad).

Fuente: adaptado de Bradshaw, 2001.

7.4. Efectos de las lesiones frontales en la conducta. Sindromes y signos frontales

Existe un remarcable espectro de cambios conductuales y cognitivos observable en la per-
sona que ha padecido lesiones pre-frontales. Algunos pacientes se vuelven pueriles, profa-
nos, individualistas, jocosos, irresponsables, irascibles y con ideas de grandiosidad. Otros
pierden espontaneidad, curiosidad, iniciativa y desarrollan un embotamiento apdtico del
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sentimiento, motivacién, actividad mental y conducta (abulia). Otros muestran una pérdi-
da de previsién, juicio y autoconciencia, pierden la capacidad de retardar las gratificaciones
y a menudo, la capacidad de remordimiento. Otros muestran una afectacién del pensa-
miento abstracto, creatividad, resolucién de problemas y flexibilidad mental, lanzan con-
clusiones prematuras y se vuelven excesivamente concretos y dirigidos por el estimulo.

El sindrome frontal es un término paraguas que abarca un conjunto de cambios con-
ductuales, sin embargo, cada paciente tiene una distribucién distinta de estos signos que
ademds puede cambiar segin el dfa del examen. La variabilidad es debida a la lateralidad,
extension, localizacién y ritmo de progresion de la lesién y a su etiologfa, pero también inter-
viene la personalidad premdérbida. La lesién frontal da lugar a déficits conductuales que son
dependientes del contexto més que estdticos y que a menudo se solapan con el rango de la
conducta normal (por ejemplo, la conducta irresponsable) (Mesulam, 2002).

Blumer y Benson en 1975 describieron dos sindromes frontales que se asemejan a pato-
logias psiquidtricas: la pseudodepresién (caracterizada por apatia, falta de motivacién, inca-
pacidad de planear el futuro y ausencia de autocritica) y la pseudopsicopatia (con actitud
jocosa, pueril, inapropiada, autoindulgente, humor sexualmente desinhibido y falta de con-
sideracién hacia los demis).

Cuadro 7.3. Sindromes de pseudodepresion y pseudopsicopatia

Pseudodepresion Pseudopsicopatia
e Hipocinesia ® Hipercinesia
* Apatia ¢ Acciones desinhibidas
e Falta de impulso e Actitud pueril, jocosa
 Reduccién del habla e Desinhibicién sexual
¢ Indiferencia e Agitacién, impulsividad
e Falta de planificacion e Irritabilidad
L

Ausencia de motivacién e Falta de juicio social
e Autoindulgencia
Dorso-lateral Orbital

La pseudodepresion se observa en lesiones masivas de ambos l6bulos frontales, en lesio-
nes que afectan a ambas circunvoluciones cinguladas anteriores y en tumores cerebrales
mediales bihemisféricos. La pseudodepresién forma parte del sindrome apato-abuilico. Los
pacientes afectados por este sindrome presentan un decremento de la actividad, abandonan
su trabajo y sus aficiones, permanecen callados, responden de forma lacdnica y no inician
conversaciones. Las respectivas parejas acostumbran ademds a referir una disminucién de la
actividad sexual. A diferencia de la auténtica depresién, en estos pacientes no aparece tris-
teza, ideas de muerte o sentimientos de inutilidad y culpabilidad.

La pseudopsicopatia puede observarse en lesiones fronto-orbitales bilaterales. En ella,
los cambios conductuales evidentes son un incremento de la agresividad, una importante
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impulsividad, un incremento sexual, y de los hébitos adictivos, presencia de conductas social-
mente inadecuadas o fuera de contexto e incluso actos delictivos. Estos dltimos no estdn
correctamente planeados, a menudo carecen de finalidad y pueden no estar de acuerdo con
las apetencias del propio sujeto (por ejemplo, el paciente puede robar caviar de un super-
mercado delante de la cdmara de control de TV, sabiendo que la cdmara le estd delatando,
conociendo las consecuencias socio-legales y familiares que la accién comporta y robando
ademds caviar jque nunca le ha gustado, no le apetece y no sabe qué hacer con él!). En estos
casos, no existe premeditacién, sino que los actos estdn desencadenados por un estimulo
externo que comporta una accién compleja no contrastada con la motivacién interna o con
la planificacién a largo plazo respecto a la obtencién de un beneficio.

En este sindrome, aparte de la euforia, irritabilidad y puerilismo, el paciente muestra
hiperactividad, hiperreactividad y distraibilidad. Se manifiesta, ademds, un incremento de
la sexualidad y del apetito, desinhibicién de los instintos, irresponsabilidad profesional y
familiar y falta de principios éticos (Fuster, 1997).

Figura 7.3. Imagen de resonancia magnética potenciada en T2 que ilustra la lesion
bifrontal orbital de tipo traumdtico que se acompana de marcados trastornos
de comportamiento denominados psicopatia o sociopatia adquirida.

Segtin Mesulam (2002), los dos sindromes frontales clésicos serfan el sindrome fron-
tal abulico, que cursa con falta de iniciativa, creatividad y concentracién, con tendencia
a la apatia y el afecto plano, y el sindrome frontal desinhibido, con falta de juicio y pla-
nificacién.

El grupo de Damasio (Barrash ez /., 2000) ha usado el término “sindrome de sociopa-
tfa adquirida” para aquellos pacientes con lesiones pre-frontales ventro-mediales y caracte-
risticas similares a la pseudopsicopatia.
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Cuadro 7.4. Caracteristicas del sindrome de sociopatia adquirida
(adaptado de Tranel et al., 2002)

— Experiencia emocional insulsa o inapropiada

— Reacciones emocionales poco moduladas (irritabilidad, labilidad)
— Alteracion de la toma de decisiones

— Alteracion de la conducta propositiva (planificacion, rigidez)

— Alteracién de la conducta social

— Falta de apreciacion de los cambios adquiridos

El sindrome de la mano ajena se refiere a un conjunto de conductas motoras anorma-
les y sensaciones asociadas en las que los pacientes reaccionan con sorpresa, preocupacion o
perplejidad ante la produccién de movimientos sobre los que no sienten control o domi-
nio. Este sindrome puede formar parte de una desconexién callosa; la mano no dominante
presenta un conflicto o interferencia con la dominante. También se incluyen formas rela-
cionadas con la lesién frontal medial con liberacién de conductas exploratorias involunta-
rias en el miembro normalmente contralateral. Una tercera forma, peor descrita, serfa debi-
da a lesiones parieto-occipitales con movimientos involuntarios de la mano como respuestas
de evitacién con sensacién de falta de control, aunque también puede haber alteraciones del
esquema corporal (Archibald ez 4/, 2001). En el sindrome calloso llama especialmente la
atencion el hecho de que el paciente se pelea con su propia mano, porque no reconoce como
propios o voluntarios los actos que ésta realiza. Por ejemplo, la mano izquierda agarra invo-
luntariamente objetos o deshace la cama cuando el paciente estd llevando a cabo la tarea de
hacerla usando intencionalmente la mano derecha para ello.

Existen diversos sindromes frontales que pueden relacionarse con déficits de la con-
ciencia: confabulacién, negligencia, anosognosia, paramnesia reduplicativa y sindrome
de Capgras. El trastorno mds comun de la conciencia es la apatia o falta de critica tanto
para los hechos sociales externos como para la propia conducta. El paciente con lesiones
frontales extensas puede dejar de asistir a su trabajo o gastar los ahorros familiares en
caprichos banales sin que ello le cause preocupacién ni remordimiento alguno. En gene-
ral, no hace referencia a los cambios de actuacién o personalidad que suceden en el cur-
so de su enfermedad.

En el sindrome de reduplicacidn, el paciente conoce el nombre del hospital pero lo colo-
ca en otra ciudad (su ciudad natal, por ejemplo). En el sindrome de Capgras, la reduplica-
cién hace referencia a los familiares: los afectados afirman que su hijo, marido, esposo, etc.
son impostores. En la confabulacién los enfermos presentan falsos reconocimientos, evoca-
cién de la informacidn fuera del contexto espacio-temporal (recuerdan hechos pasados como
si fueran presentes) y mezcla de la intencién y la realidad. La negligencia contralateral com-
porta la ignorancia, especialmente para su utilizacién, del hemicuerpo contralateral. Se obser-
va especialmente en lesiones frontales derechas, aunque puede también estar presente en
lesiones izquierdas.
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Se ha hallado un conjunto de respuestas y conductas motoras en relacién a la patolo-
gfa del 16bulo frontal. Un grupo de ellas implica la ejecucién de movimientos que no son
resultado de la intencién o reflexién del paciente, como el tipico reflejo de agarre o la mani-
pulacién de objetos sin propésito. Lhermitte (1983) propuso el término “conducta de uti-
lizacién” para describir la tendencia de los sujetos a usar los objetos que le son presentados,
al margen de la finalidad o intencionalidad.

Para poner en evidencia este sindrome, se presentan objetos de la vida cotidana fuera de
contexto; por ejemplo, se da al paciente un peine sin ninglin comentario y se peina; se le
acerca un vaso y una botella de agua y el paciente bebe; se le proporciona un boligrafo y
escribe; se le ofrecen unas tijeras y el paciente se corta las ufias 0 un mechén de cabello; se
le proporcionan gafas de distinta graduacién y el paciente se las coloca una tras otra, sin
sacarse las anteriores, etc. Estos fenémenos de conducta estereotipada, no dirigida a una
finalidad y elicitada por un estimulo externo, tan llamativos, han sido interpretados por
Lhermitte como un déficit del control del 16bulo frontal sobre el 16bulo parietal. De acuer-
do con esta intepretacién, el Iébulo frontal, en circunstancias normales, tiene como funcién
la inhibicién de la funcién del parietal. La informacién procedente del propio cuerpo y el
mundo externo se recibe en las dreas del c6rtex sensorial del I6bulo parietal. Los sistemas de
andlisis del parietal activan patrones de respuesta o conducta motora. El I6bulo parietal crea
asociaciones estimulo-respuesta. El frontal tiene la capacidad de liberarse del objeto, ya que
puede proseguir o no con la accién iniciada por el parietal, atendiendo a la existencia de una
motivacién, intencién o finalidad. Al fallar el control del 16bulo frontal debido a una lesién
cerebral en el mismo, se lleva a cabo una respuesta de accién sin intencién, finalidad ni moti-
vacion interna. Los pacientes son capaces de comer, beber, fumar, orinar o escribir sin nin-
guna necesidad ni intencién.

De forma mds reciente (Archibald ez al., 2001) se ha relacionado este tipo de conduc-
tas con las lesiones del drea motora suplementaria (especialmente para inhibir conductas de
agarre primitivas o anormales) y la corteza cingulada (sobre todo para inhibir respuestas
exploratorias o de groping). La conducta de utilizacién podria resultar de un desequilibrio
entre el sistema motor medial, responsable del control del movimiento generado interna-
mente y de la accién dirigida a metas, y el sistema motor lateral, que facilita la supervisién
y la respuesta a estimulos externos. Estos dos sistemas podrian ser también explicativos del
sindrome de la mano ajena.

En la conducta de imitacién, el paciente imita los gestos y la conducta del examinador
sin que exista ninguna instruccién al respecto. Esta conducta estd dentro de las observacio-
nes cldsicas de la ecolalia y ecopraxia descritas en el siglo Xix. La interpretacion del sindro-
me estd en la misma linea que la expuesta en el sindrome de utilizacidn, es decir, la existen-
cia de una liberacién de la funcién del 16bulo parietal, o dicho de otro modo, ausencia
de control del I6bulo frontal sobre el parietal. El 16bulo parietal estd especializado en pra-
xias, como manipular (praxia constructiva) o imitar gestos (praxia ideomotriz). El 16bulo
frontal aporta la informacién referente a la necesidad o no de imitar y actuar de acuerdo con
la motivacidn, planes e intenciones. La presencia en los seres humanos de conexiones fron-
to-parietales, via fasciculo longitudinal superior, permite asociar las 4reas parietales a exten-

222



Capitulo 7: El I6bulo frontal y sus disfunciones

sas dreas pre-frontales. En los sujetos normales se supone que existe un equilibrio entre los
elementos desencadenados por el mundo exterior y los estimulos internos, este equilibrio se
rompe en determinadas lesiones frontales (Lhermitte 1986).

La reciente identificacién de las “neuronas espejo” en el 4rea promotora del macaco
podria dar luz al sindrome. Las neuronas se activan tanto cuando el mono realiza una tarea
determinada como cuando observa una accién similar realizada por el experimentador. Una
falta de control inhibitorio sobre este sistema podria resultar en una conducta de imitacién
anormal (Archibald ez 2/, 2001).

Algunos estudios sugieren que la conducta de utilizacién puede ser parte de la conduc-
ta de imitacién en el sentido de que la segunda es observada con mayor frecuencia mientras
que la primera raramente se ve sola.

El sindrome de dependencia del medio hace referencia a la pérdida de la autonomia per-
sonal. En este sentido, las conductas de imitacién y utilizacién se interpretan como una
dependencia de los estimulos externos. Los pacientes con lesiones frontales tienen también
tendencia a atender a estimulos externos al margen de la intencionalidad del propio sujeto
y de la significacién de los mismos. De aqui que no puedan evitar el volver la cabeza cada
vez que oyen un ruido, aunque éste sea repetitivo. Del mismo modo, responden a pregun-
tas que no van dirigidas a ellos, lo cual comporta la conocida hiperreactividad y tendencia
a la distraccién (Lhermitte, 1986).

Cuadro 7.5. Funciones ejecutivas cognitivas afectadas por alteraciones
de la corteza pre-frontal dorso-lateral

Estrategias organizativas — Generacion de lista de palabras
- Fluidez de dibujos
— Copia
Estrategias de busqueda de memoria — Recuerdo de informacion reciente y remota
Cambio de patrén - Clasificacién de cartas
— Perseveracién
— Go-no go
Disociacién verbal/manual Alternancia de secuencias manuales

Fuente: adapatado de Tekin y Cummigs, 2002.

En la actualidad se reconocen tres complejos sintomdticos relacionados con zonas fun-
cionales pre-frontales. El sindrome pre-frontal dorso-lateral cursa con déficits neuropsico-
16gicos que incluyen un decremento de la fluencia verbal y de dibujos, anomalias en la pro-
gramacién motora, afectacion de la capacidad de cambiar de actividad o estrategia, reduccién
de la memoria de trabajo y del aprendizaje asociativo y dificultades en la resolucién de pro-
blemas complejos. El sindrome drbito-frontal comporta alteraciones de la inhibicién, cam-
bios en la conducta social e irritabilidad y el sindrome del cingulado anterior supone apa-
tfa o disminucién de la motivacién e iniciativa.
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El circuito pre-frontal dorso-lateral se ha implicado bésicamente en la funcién ejecuti-
va, incluyendo capacidades de resolucién de problemas complejos como aprender nueva
informacién, planificar, activar memorias remotas, regular la accién de acuerdo con es-
timulos del entorno, cambiar el patrén de conducta de forma apropiada, generar programas
motores y ordenar temporalmente los eventos recientes. Las disfunciones del circuito oca-
sionan problemas de razonamiento y flexibilidad mental, con alteracién en pruebas como
el WCST, de la fluidez de palabras y dibujos o de la alternancia de secuencias.

El circuito 6rbito-frontal conecta los sistemas de supervision frontales con el sistema
limbico. Su alteracién provoca cambios de personalidad como la desinhibicién y la labili-
dad emocional, con irritabilidad y arrebatos agresivos. Las lesiones biorbitales también se
han relacionado con conductas de imitacién y utilizacién que indicarian mayor dependen-
cia del medio. El cingulado anterior media la conducta motivada. El mutismo acinético, la
abulia y la apatia pueden ser consecuencia de su lesién. Diferentes lesiones de ganglios basa-
les producen sintomatologfa similar (Tekin y Cummings, 2002).
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3

Envejecimiento, demencias
y otros procesos degenerativos

8.1. Envejecimiento
8.1.1. Cambios neuroanatomicos y neurofisiologicos asociados al envejecimiento

Los cambios en la estructura cerebral que acompafian al envejecimiento de los sujetos
normales estdn extensamente documentados en la bibliografia neuropatolégica. Macros-
cépicamente, los estudios anatomopatolégicos post mértem revelan una disminucién del
peso y volumen cerebral, la presencia de atrofia de los hemisferios cerebrales, un aumen-
to del tamano de los surcos corticales, una disminucién del grosor del cértex y una dila-
tacién del sistema ventricular. El conjunto de estos cambios degenerativos no es unifor-
me ya que varia entre individuos y entre regiones cerebrales, tanto corticales como
subcorticales.

A nivel celular, tradicionalmente se habia enfatizado la pérdida neuronal, pero recien-
temente se ha visto que ésta no es tan dréstica ya que un sujeto de 90 afios respecto a uno
de 20 solamente muestra una pérdida del 10% de las neuronas del neocértex. Dificilmen-
te esta pérdida en el contexto de 20.000 millones de neuronas puede explicar un declive de
funcién. Asi mismo los estudios estereoldgicos focalizados en la regién temporal medial tam-
poco han evidenciado pérdidas neuronales significativas entre los 60 y los 90 afios (Mesu-
lam, 2000).

Aparte de la disminucién y reduccién neuronal, son frecuentes los cambios degenerati-
vos que estdn también presentes en las condiciones patolégicas del envejecimiento, como
en la demencia de Alzheimer: placas neuriticas, cambios neurofibrilares y presencia de la
proteina beta amiloide.

Mesulam (2000), sintetizando los hallazgos experimentales en animales y los estudios
neuropatoldgicos en humanos, concluye que los cambios cerebrales relacionados con la edad
no deben entenderse necesariamente en sentido negativo. Por ejemplo, los decrementos en
densidad sindptica se acompafian de un incremento de las sinapsis restantes. La pérdida pre-
programada de neuronas y de sinapsis es un aspecto necesario en el desarrollo precoz y podria
ser concebible de forma similar en los cambios plasticos que se producen en el adulto. La
mielinizacién cortical continda hasta la séptima década de la vida y la ramificacién dendri-
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tica de las neuronas parahipocdmpicas se enriquece también durante el mismo periodo de
vida. En opinién de este autor, la plasticidad se mantiene toda la vida y quizd la enferme-
dad de Alzheimer puede ser debida justamente a la pérdida de esta plasticidad normal del
cerebro adulto.

8.1.2. Hallazgos de neuroimagen

Las alteraciones neuroradioldgicas en la poblacién senil son muy abundantes y es muy difi-
cil separarlas de las que se observan en las demencias de Alzheimer o vascular. Aproxima-
damente un 50 % de los ancianos presentan anomalias de la sustancia blanca en las IRM
consistentes en hiperintensidades que evolucionan con el tiempo, se acompanan de pro-
gresiva dilatacién ventricular y también de declive cognitivo. Las hiperintensidades en
la sustancia blanca, ademds de con la edad, estdn relacionadas con los factores de riesgo
vascular. La sustancia gris sufre un declive de volumen progresivo desde la década de los 30
afios (Sullivan y Pfefferbaum, 2006). No obstante, no toda la sustancia gris sufre el mismo
ritmo de declive.

La Tomografia Computarizada (TC) es capaz de mostrar fécilmente cambios macros-
cépicos tales como dilatacién ventricular, dilatacion de las cisuras y aumento del tamafio de
los surcos cerebrales. El tamafio ventricular es el pardmetro de medida de la atrofia cerebral
que mejor denota el grado de declive mental. Las Imdgenes por Resonancia Magnética (IRM)
suponen un avance importante respecto a la TC. Asi, las imdgenes por RM pueden ser mds
ttiles que las de la TC para investigar el papel de la degeneracién de nicleos grises subcor-
ticales, ya que se pueden determinar medidas volumétricas que indiquen el grado de dege-
neracién sin tener que recurrir a medidas indirectas como el tamafo ventricular. La volu-
metrfa de estructuras temporales mediales ha supuesto un importante progreso en la
comprensién de los mecanismos cerebrales que subyacen en la pérdida intelectual senil. Por
ejemplo, la cuantificacién del hipocampo parece contribuir de forma relevante al diagnés-
tico diferencial entre envejecimiento normal y demencia de Alzheimer incluso en la fase pro-
drémica o en la preclinica.

8.1.3. Declive neuropsicologico

Los estudios transversales muestran que el rendimiento cognitivo de los sujetos de 70-80
afios es claramente inferior a los de 20-30. Las interpretaciones, sin embargo, pueden ser
muy variadas ya que al factor edad se afiade el factor de actividades a las que el sujeto ha
estado expuesto a lo largo de su vida. El que las habilidades cognitivas se desarrollen en
mayor o menor grado depende de lo que se ejerciten. Los estudios transversales exageran el
efecto de la edad en la cognicién. Los estudios longitudinales tienen el problema de la pér-
dida de participantes en el seguimiento y, por tanto, una menor representatividad de la
poblacién.
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Uno de los enigmas actuales es por qué algunos sujetos llegan a edades avanzadas con
total preservacién de las funciones cognitivas. Se ha denominado “reserva cerebral” a la capa-
cidad (tamafio cerebral o ndmero de sinapsis) que permite no llegar a la expresién clinica
de trastorno. El concepto de reserva cognitiva sugiere que el cerebro intenta activamente
adaptarse al dafo cerebral usando estrategias de procesamiento cognitivo previas o aplican-
do estrategias compensatorias (Stern, 2007). La reserva cognitiva se da en personas sanas en
forma de diferencias entre el uso mds o menos eficiente de las redes cerebrales o la genera-
cién de estrategias alternativas.

A través de diversos métodos de investigacién se ha llegado a la conclusién de que exis-
ten funciones que van declinando de forma progresiva durante toda la vida adulta, otras se
mantienen hasta etapas muy tardias y finalmente existen algunas que no sélo no se deterio-
ran, sino que incluso mejoran con el paso del tiempo, como serfa, por ejemplo, el caso de
algunas funciones lingiiisticas.

La afectacién visuoespacial asociada al envejecimiento se ha puesto de manifiesto en
diversos estudios neuropsicoldgicos en los que se explora la habilidad de ejecutar tareas como
la discriminacién de la orientacién de lineas, el reconocimiento de caras, el aprendizaje de
formas, la memoria espacial, el reconocimiento de escenas modificando la perspectiva y la
imaginacién del espacio. Estas alteraciones contrastan con la preservacién del lenguaje. El
hecho de que el lenguaje sea una de las funciones cognitivas menos afectada por el enveje-
cimiento normal y que, por el contrario, el trastorno lingiiistico constituya una de las pri-
meras manifestaciones de demencia en la enfermedad de Alzheimer, le confiere un valor cli-
nico ya que permite el diagndstico diferencial entre la pérdida de funciones intelectivas
asociada a la edad y el inicio de un proceso patoldgico.

El decremento de memoria asociado a la edad puede tener muchas causas. Las estruc-
turas temporales mediales tales como el hipocampo y el cértex entorrinal sufren un dete-
rioro evidente, y también degeneran diversas conexiones cerebrales tal como demuestran los
estudios llevados a cabo mediante la técnica de imdgenes de DTT (del inglés Diffusion Ten-
sor Imaging) . El decremento en la velocidad de procesamiento mental estd también rela-
cionado con la degeneracién de la sustancia blanca y probablemente con la pérdida de la
eficacia de las sinapsis.

El envejecimiento comporta una reduccién de la longitud del paso en la marcha, de los
movimientos de balanceo de los brazos al caminar, dificultades en levantarse del suelo o de
una silla y afectacién de los reflejos posturales. Estas disfunciones motoras estdn en relacién
con la degeneracién del sistema dopaminérgico. Ademds de la pérdida neuronal, existe una
marcada disminucién del volumen nucleolar de las células de la sustancia negra que puede
explicar el declive de la via nigroestriada.

En los dltimos anos de la década de los ochenta gracias a la evolucién de la TC y en espe-
cial debido a la aparicién de la resonancia magnética de alta resolucién, se detecté la presen-
cia de unas imdgenes brillantes (hipodensas en TC e hiperintensas en RM) de las cuales se des-
conocia su significacién, dado que podian verse en las imdgenes cerebrales de sujetos normales
que no habian sufrido ninguna enfermedad neuroldgica ni psiquidtrica y que no tenfan nin-
guna queja subjetiva de demencia. A este conjunto de cambios en la sustancia blanca en la
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RM, que de alguna forma se parecen a las enfermedades degenerativas de la sustancia blanca,
como las leucodistrofias o la esclerosis multiple, pero que no acompanan a una entidad clini-
ca, Hachinski propuso denominarlas con el término “leucoaraiosis”, es decir, rarefaccion de
la sustancia blanca. Este término tiene la intencién de aludir a la estructura cerebral que afec-
ta, pero al mismo tiempo, evitar referencias a cualquier patologia neuroldégica degenerativa.
Actualmente se acostumbra a utilizar el término hiperintensidades de la sustancia blanca.

Figura 8.1. Marcada leucoaraiosis presente en personas
de edad avanzada y con factores de riesgo vascular.

La explicacién fisiopatoldgica de la leucoaraiosis o de las hiperintensidades de la sustan-
cia blanca puede estribar en disfunciones arteriorales e hipoperfusién. Las causas mds comu-
nes de la hipoperfusién son los episodios de hipotensién, hipoxia secundaria a enfermeda-
des cardioldgicas o arteriales, hipertensién y envejecimiento. El centro semioval, zona en la
que se observa la leucoaraiosis, es una zona limitrofe que estd irrigada por las arteriolas intra-
parenquimatosas penetrantes mds distales y por consiguiente, mds susceptibles a enferme-
dades o factores de riesgo cerebrovasculares. La leucoaraiosis va asociada a la pérdida de velo-
cidad motora y de velocidad de procesamiento mental.

La mayorfa de las tareas propias del cértex pre-frontal decrecen notablemente con la
edad, dato que estd en clara relacidn con el deterioro estructural y funcional detectado en
los estudios post mértem y los de neuroimagen estructural y funcional. Entre las pruebas
putativas de funcionalismo frontal (todas ellas pueden encontrarse referenciadas en New-
ropsychological Assessment de M. Lezak ez al., 2004) contamos con tests de formacién de con-
ceptos tales como el test de “Categorias” de la baterfa Halstead-Reitan, el test de “Clasifi-
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cacién de tarjetas de Wisconsin”, el test “Haffman-Kasanin”, el test “Odd-Mann” para valo-
rar la flexibilidad mental y pruebas de fluidez verbal, entre otros.

Algunos estudios longitudinales han sido especialmente relevantes en los dltimos anos.
El “Nun Study” se ha realizado con una muestra inicial de 678 hermanas de una congrega-
cién catélica. Las participantes fueron evaluadas anualmente a nivel cognitivo y aceptaron
donar el cerebro a su muerte. En este estudio se ha asociado la educacién (mds de 16 afios)
y el tamafio de la circunferencia de la cabeza (el tercio superior de la muestra) con la pro-
teccién frente a la demencia. La educacién modifica el efecto de la patologia de la enfer-
medad en la cognicién (su expresién) pero no la patologia neurodegenerativa en si misma
(nimero de placas seniles y ovillos neurofibrilares). Los datos resultan interesantes ya que,
tratdindose de la misma comunidad, las diferencias de educacién no estdn relacionadas con
el estilo de vida, alimentacién, hébitos o entorno, que es similar para las monjas con mayor
o menor educacién (Mortimer et al., 2004).

8.2. Deterioro cognitivo leve

La pérdida de memoria y de otras funcionas cognitivas es un proceso normal asociado a la
edad, no obstante, en algunos casos estdn indicando una evolucién hacia la demencia. Los
criterios actuales de DCL fueron establecidos en 1995 por Petersen y sus colaboradores de la
Clinica Mayo. Los criterios de DCL inclufan: 1. Problemas de memoria. 2. Trastorno de
memoria objetivable. 3. Ausencia de otros trastornos cognitivos y repercusiones en la vida
cotidiana. 4. Funcionamiento cognitivo global normal. 5. Ausencia de demencia. El rendi-
miento en memoria debia estar por debajo de 1,5 DS de los valores normativos del test inclu-
yendo todas las edades. Los tests inicialmente usados por este grupo eran WAIS-R, WMS-R,
Rey Auditory Verbal Learning Test, Free and Cued Selective Reminding Test, Wide Range
Achievement Test Revised, Token Test, Boston Naming, Mattis Dementia Rating Scale, Cate-
gory Fluency Test, Controlled Oral Word Association Test. Esta extensa baterfa se puede sim-
plificar dado que un andlisis factorial llevado a cabo por el mismo grupo demostré que diver-
sos subtests miden la misma funcién. El problema de esta bateria es la escasa valoracién de
las funciones frontales, por lo que es conveniente afadirle los tests de Wisconsin y Stroop.

La prevalencia de DCL varfa de un estudio al otro dependiendo de los criterios usados
o de la muestra estudiada. Estarfa entre el 3 y el 17% de las personas de edad superior a 65
afios. El DCL corresponde al estadio de 0,5 de la Clinical Dementia Rating Scale'y en prin-
cipio se considerd que precederfa a la enfermedad de Alzheimer. Posteriormente se consi-
deré que el DCL podia preceder a demencias distintas, como la vascular, con cuerpos de
Lewy o las fronto-temporales. Se distinguié entre tres subtipos de DCL:

El de tipo amnésico, que progresard preferentemente a enfermedad de Alzheimer.
El caracterizado por afectacién leve de multiples dominios cognitivos (Multiple-
domain slightly impairment) que puede progresar a Alzheimer o a demencia vascular
o puede representar un proceso de envejecimiento normal.

N —
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3. El correspondiente a una afectacién de un solo dominio cognitivo distinto a la memo-
ria (single-domain non-memory MCI), que puede progresar a una demencia distinta

a la de Alzheimer.

Mis recientemente se ha definido la entidad del deterioro cognitivo leve de tipo vascu-
lar. Se trata de pacientes que presentan pérdidas cognitivas mds alld de las esperables por
edad con un perfil neuropsicoldgico de tipo frontal y que tienen evidencia neuroradioldgi-
ca de afectacién de tipo vascular (deterioro de la sustancia blanca como consecuencia de
infartos silenciosos o de pérdida difusa de sustancia blanca), ademds de los correspondien-
tes antecedentes de riesgo vascular (HTA, diabetes, hipercolesterolemia, hiperglucemia, etc.).

En cualquier caso, para poder identificar estas entidades es imprescindible usar instru-
mentos que estén estandarizados proporcionando normativa y controlando la edad de los
sujetos. Las escalas de Wechsler de inteligencia (WAIS III) y de memoria (WMS-III) actual-
mente son buenos instrumentos en este sentido ya que controlan el efecto edad. Por ejem-
plo, en el subtest WMS-III Dibujos II, a los 16 afios la puntuacién normal (escalar de 10)
se obtiene con una puntuacién directa de 84-89 y con 74 anos o mds sélo se requiere una
directa de 18-24.

A lo largo de la vida de un determinado sujeto se supone que existe una edad 6ptima
de rendimiento para una funcién especifica (en general en los inicios de la edad adulta) y
que ésta puede irse deteriorando con el tiempo (deterioro normal asociado a la edad). En
algunos casos la pérdida de la funcién cognitiva puede ser superior a la esperable por la edad
sin que ello suponga un impedimento para el funcionamiento cotidiano. Ese seria el caso
del deterioro cognitivo leve. Este hipotético sujeto puede o no evolucionar a demencia. El
problema para el diagndstico es que se fundamenta en la comparacién del rendimiento del
sujeto particular con la media de la edad y se desconoce la pérdida real, ya que no tenemos
datos sobre su propio nivel en la juventud.

Los estudios neuropatoldégicos de DCL son inespecificos y de hecho sugieren un conti-
nuo entre DCL y demencia ya que los hallazgos son similares desde el punto de vista cua-
litativo pero pueden diferir en cantidad y/o distribucién cerebral. La presencia del alelo e4
de la apolipoproteina E puede ser un marcador genético que también contribuya a la pre-
diccién de evolucidn hacia demencia. Respecto a la neuroimagen, los datos estructurales
apuntan a una mayor pérdida volumétrica del hipocampo y del cértex entorrinal y los estu-
dios de neuroimagen funcional hallan hipometabolismo del cingulado posterior y del c6r-
tex témporo-parietal. Estos hallazgos son muy similares a los de la EA.

Segtin la conferencia de expertos de la International Psychogeriatric Association, reuni-
dos en Bethesda en junio de 2005 para clarificar el diagndstico y tratamiento de la altera-
cién cognitiva leve, se trata de un sindrome definido como un declive cognitivo mayor que
el esperable para una determinada edad y nivel educativo pero que no interfiere de forma
notable en las actividades de la vida cotidiana. La alteracion cognitiva de tipo amnésico supo-
ne un alto riesgo de progresion hacia demencia esencialmente de tipo Alzheimer. El riesgo
de desarrollar demencia en dos afios oscila entre el 11 y el 33 %. La alteracién de la memo-
ria y de las funciones ejecutivas son los mejores predictores de la evolucién hacia la demen-
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cia. Respecto a la memoria, la alteracién de la retencién a largo plazo es la mejor predicto-
ra de evolucién a enfermedad de Alzheimer (Gauthier ez a/., 20006).

El diagnéstico de DCL lo lleva a cabo un neurdlogo, o geriatra, basindose en las carac-
terfsticas clinicas del declive y también en los resultados de la evaluacién neuropsicolégi-
ca. El European Consortium on Alzheimer’s Disease ha minimizado la relevancia de fun-
damentarse en criterios cuantitativos procedentes de tests estandarizados y hace especial
hincapié en la observacién de sintomatologia tanto cognitiva como conductual y/o afecti-
va. En el cuadro 8.1 se sintetizan los criterios acordados por este consorcio en 2005 (Por-
tet et al., 20006).

Cuadro 8.1. Criterios de DCL aprobados por el European
Consortium on Alzheimer’s Disease (Portet et al., 2006)

¢ Quejas cognitivas procedentes de los pacientes o sus familiares

¢ Declive de las funciones cognitivas respecto a sus habilidades previas durante el afio anterior segin
el paciente o el informador

¢ Alteraciones cognitivas evidenciadas por la evaluacion clinica (alteracion de la memoria u otros
dominios cognitivos)

e Ausencia de repercusiones mayores en la vida cotidiana (el paciente puede referir dificultades en
tareas cotidianas complejas)

* Ausencia de demencia

8.3. Las demencias: aspectos generales

La demencia es el declive de las funciones cognitivas en comparacién con el nivel previo de
funcionamiento del paciente determinado por la historia de deterioro y por las alteraciones
apreciadas en el examen clinico y mediante tests neuropsicolégicos. Un diagndstico de demen-
cia no se puede realizar cuando el nivel de conciencia estd alterado por delirium, estupor o
coma, o cuando otras alteraciones impiden el adecuado examen del estado mental. El diag-
néstico de demencia es conductual y no se determina por la TC u otras pruebas de labora-
torio, aunque ciertas causas especificas de demencia pueden ser identificadas por estos medios.
Los criterios DSM-IV de demencia incluyen en el diagndstico la pérdida de memoria. Actual-
mente éste es un problema, ya que en algunas demencias fronto-temporales la memoria pue-
de estar preservada en el momento del diagnéstico. Mesulam (2000) propone usar el tér-
mino de demencia para designar un declive del intelecto y/o conducta crénico y habitualmente
progresivo que causa una restriccién gradual de las actividades cotidianas y que no estd rela-
cionado con los cambios en la alerta, movilidad o capacidades sensitivas. El declive intelec-
tual en la demencia puede afectar a diversos aspectos de la cognicién: memoria, lenguaje,
atencién, orientacién espacial o pensamiento. Los cambios conductuales pueden afectar al
juicio, la autoconciencia o las competencias sociales.
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Cuadro 8.2. Criterios DSM-1V de demencia

A. Desarrollo de déficits cognitivos que se manifiestan por:

1. alteracion de la memoria (alteracién de la capacidad de aprender nueva informacion o
recordar informacién previamente aprendida);
2. una o mds de las siguientes alteraciones cognitivas:

a) afasia

b) apraxia

¢ agnosia

d) alteracion de la funcion ejecutiva (capacidad para el pensamiento abstracto y para
planificar, iniciar, secuenciar, monitorizar y detener un comportamiento complejo)

B. Las alteraciones cognitivas de A1y A2 deben ser lo suficientemente graves como para provo-
car un deterioro significativo de la actividad laboral o social

Cuadro 8.3. Grupo de enfermedades que pueden debutar con demencia pura
(sintetizado de Mesulam, 2000)

Lesiones que ocupan espacio

— Neoplasia

— Hidrocefalia normotensiva

- Hematoma subdural

— Abscesos cerebrales y quistes parasitarios

Enfermedades infecciosas

- VIH

— Sifilis

— Herpes simple

— Enfermedad de Lyme

— Enfermedad de Whipple

Enfermedades téxicas, metabdlicas y nutricionales
— Wernicke-Korsakoff

— Alcoholismo crénico

— Deficiencia de B12

— Pelagra

— Exposicion a disolventes organicos

— Intoxicacién por metales pesados

— Encefalopatia hepatica

Enfermedades inflamatorias inmunoldgicas

— Encefalitis limbica paraneopldsica

— Lupus sistémico

Enfermedades vasculares

— Infartos mdltiples

— Enfermedad de Winswanger

— CADASIL = arteriopatia cerebral autosémica
dominante con infartos subcorticales
y leucoencefalopatia

[.../..]
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Cuadro 8.3. (Continuacion)

Enfermedades priénicas

— Creutzfeld-Jacob
— Insomnio fatal

Enfermedades degenerativas primarias

— Enfermedad de Alzheimer

— Atrofias focales (demencia fronto-temporal,
afasia progresiva primaria)

— Enfermedad de Pick

— Enfermedad con cuerpos de Lewy difusos

— Taupatias hereditarias

Cuadro 8.4. Demencias que debutan
con trastornos motores ylo sensoriales

— Enfermedad de Parkinson

— Paralisis supranuclear progresiva

— Degeneracién cortico-basal

— Enfermedad de Huntington

— Enfermedad de Wilson

— Enfermedad de Hallervorden-Spatz
— Ataxias espinocerebelosas

— Esclerosis lateral amiotréfica

— Esclerosis mdltiple

— Enfermedad de Gerstmann-Straussler
— Kuru

— CADASIL

La demencia es uno de los mayores problemas de salud a los cuales nos enfrentamos en
el presente siglo, aunque en cierta manera el problema siempre ha existido. Sin embargo, el
factor que confiere la presente importancia a las demencias es el demografico. En efecto,
el nimero total de personas ancianas se incrementa en las naciones industrializadas. Recien-
temente (Lobo ez al., 2007) y con una muestra de aproximadamente 3.700 casos de la zona
de Zaragoza, hallaron una prevalencia de demencia de 5,9 en mayores de 65 afios. En mayo-
res de 85 alcanzaba el 16,2. Segtn datos europeos (Fratiglioni ez 4/., 2000), la incidencia de
demencia es de 2,4 entre 65 y 69 afios, de 5,5 entre 70 y 74, de 16 entre 75 y 79, de 30,5
entre 80 y 84, de 48,6 entre 85 y 89 y de 70,2 entre los mayores de 90 afios.
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Cuadro 8.5. Criterios acordados por la Sociedad Esparniola de Neurologia
para el diagnéstico de demencia

I.  Alteracién de al menos dos de las siguientes areas cognitivas:

a) Atencién/concentracion
b) Lenguaje

¢) Gnosias

d) Memoria

e) Praxias

) Funciones visuoespaciales
g) Funciones ejecutivas

h) Conducta

Il. Estas alteraciones deben ser:

a) Adquiridas, con deterioro de las capacidades previas del paciente comprobando a tra-
vés de un informador fiable o mediante evaluaciones sucesivas

b) Objetivadas en la exploracién neuropsicolégica

¢) Persistentes durante semanas o meses y constatadas en el paciente con un nivel de con-
ciencia normal

[l. Estas alteraciones son de intensidad suficiente como para interferir en las actividades habitua-
les del sujeto, incluyendo las ocupacionales y las sociales

IV. Las alteraciones cursan sin trastorno del nivel de conciencia hasta fases terminales, aunque
pueden producirse perturbaciones transitorias intercurrentes
Se aconseja:

- Verificar el deterioro cognitivo mediante un informador fiable
— Sustentar el diagndstico de demencia en una evaluacion neuropsicoldgica longitudinal
realizada mediante tests estandarizados para la edad y el nivel educativo

Segtin Mesulam (2000), el diagnéstico de demencia se basa en la presencia de uno o
mis de los siguientes factores:

1. Historia de declive persistente y progresivo de la cognicién, comportamiento, per-
sonalidad o actividades de la vida cotidiana, preferentemente corroboradas por un
observador independiente.

2. Puntuaciones de 2 DS por debajo de la media de una poblacién de edad y educa-
cién similar en uno o mds tests neuropsicolédgicos de screening estandarizados tales
como el Mini Mental, la Escala de Demencia de Blessed o el Clinical Dementia
Rating Scale (CDR).

3. Cambios de puntuaciones en algtiin dominio cognitivo que excedan 1 DS en un pe-
riodo de 6 a 12 meses de retest, incluso si en el primer examen las puntuaciones eran
normales, son significativas.

El término de demencia como pérdida intelectual se contrapone al de retraso mental,
en el cual el intelecto nunca se encontré dentro de los pardmetros considerados como nor-
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males. Las demencias pueden ser clasificadas segtin diferentes criterios: la edad de inicio, la
etiologfa, los signos neurolégicos acompafiantes o si son o no tratables. La clasificacién etio-
légica distingue entre las demencias y las enfermedades que cursan con demencia. Las pri-
meras serfan las primarias, como Alzheimer, y las segundas las secundarias, asociadas a hidro-
cefalia, enfermedades metabdlicas, etc. Las demencias tratables son aquéllas cuyo curso de
deterioro puede ser detenido, en ciertos casos son potencialmente reversibles como las cau-
sadas por enfermedades vasculares, intoxicaciones, infecciones, tumores y otras. Las causas
de demencia son multiples. A pesar de ello, la enfermedad de Alzheimer, la demencia con
cuerpos de Lewy, las fronto-temporales y las demencias vasculares son las mds comunes. El
resto se divide entre una larga lista de enfermedades y procesos que cursan con deterioro
intelectual y conductual. Algunas de ellas son causas tratables y al menos potencialmente
reversibles, como las enfermedades metabdlicas, carenciales e intoxicaciones, por ejemplo.
Los trastornos mds habituales son los endocrinolégicos. Condiciones cardiacas, pulmona-
res, hematoldgicas, hepéticas y renales pueden ocasionar sintomas mentales. La encefalopa-
tia hepdtica subaguda cursa con alteracién de conciencia, deterioro cognitivo y cambios de
conducta. La encefalopatia renal dentro del cuadro clinico de uremia presenta alteraciones
de conciencia y sensoriales y mds tarde cambios de personalidad, fatiga, apatia, falta de con-
centracion, irritabilidad, pérdida de memoria y enlentecimiento intelectual.

La sifilis puede producir la inflamacién y destruccién de neuronas y la proliferacion de
astrocitos y microglia, especialmente en lébulos frontales. La forma de demencia causada
por la sifilis ha sido denominada “parélisis general” y aparece entre 5 y 30 afios después de
la infeccién original, que pudo ser incluso asintomdtica. Cursa con un deterioro o exagera-
cién de la personalidad premérbida, labilidad afectiva, irritabilidad, alteraciones de memo-
ria y concentracién, confusién, desorientacién, delusiones y quejas somdticas de trastornos
del sueno. Sin embargo, un 45% de los pacientes s6lo presenta deterioro generalizado con
predominancia de la apatfa. Al progresar la demencia, puede darse afasia, apraxia y agnosia.
El tratamiento con penicilina G acuosa continta siendo el de eleccidn, ya que detiene la
progresién del deterioro cognitivo e incluso revierte los sintomas demenciales.

Las entidades principales de las cuales se han de diferenciar las demencias son el dete-
rioro normal para la edad, las alteraciones cognitivas asociadas a la depresion, las disfun-
ciones neuroldgicas focales y el estado confusional. El estado confusional agudo o delirio es
un estado mental anormal con alteracién de conciencia. El inicio es usualmente agudo y es
reversible. En ¢l destaca la alteracién global de la atencién, que se muestra fluctuante. Pue-
den darse incoherencia, alucinaciones, insomnio o somnolencia y actividad psicomotora
incrementada o disminuida. Suele estar en relacién con una causa orgénica. El delirio pue-
de sobreponerse a la demencia implicando cierta dificultad diagnéstica. En la depresién se
observan hallazgos clinicos sugestivos de demencia tales como retardo psicomotor, fallos de
concentracion, fatiga o alteraciones de memoria. Las lesiones cerebrales focales dan lugar a
sindromes neuropsicolégicos focales que pueden producir una alteracién cognitiva y con-
ductual grave que simule una demencia. Sin embargo, el cardcter focal de los sindromes
debe constatarse tanto en la exploracién neuropsicolégica (preservacién de las otras fun-
ciones) como en un mayor funcionalismo social, laboral y familiar.
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Segtin algunos datos europeos (Fratiglioni ez /., 2000) la incidencia de la enfermedad
de Alzheimer es de 1,2 entre 65 y 69 afos, de 3,3 entre 70 y 74, de 9,1 entre 75 y 79, de
21,8 entre 80 y 84, de 35,3 entre 85 y 89 y de 53,5 para mayores de 90 afios. Para la demen-
cia vascular los datos para los mismos tramos de edad son 0,7, 1,2, 3,5, 5,9, 6,1,y 8,1. La
prevalencia en Europa es del 1,6% para demencia vascular a partir de 65 afios y del 4,4 para
la enfermedad de Alzheimer.

8.4. La enfermedad de Alzheimer

La enfermedad de Alzheimer es una patologia que va asociada a la edad, la mayoria de casos
se presentan en personas de mds de 60 afios. Aproximadamente el 1% de las personas mayo-
res de 65 anos reciben este diagndstico y alcanza el 50% de las personas mayores de 85 afios.
Respecto al sexo, algunos autores refieren una mayor proporciéon de mujeres afectadas, hecho
que podria deberse a la mayor esperanza de vida del sexo femenino. También se ha asocia-
do bajos niveles educativo y ocupacional como factores de riesgo, aunque las dltimas inter-
pretaciones serfan la de la mayor reserva cognitiva de las personas con niveles altos, que com-
pensarfan los cambios neuropatoldgicos y retrasarfan la presentacién clinica del trastorno.
El intervalo entre el diagndstico y la muerte es de unos ocho afios pero puede alargarse inclu-
so hasta 20 afos (Lezak ez al., 2004).

8.4.1. Aspectos clinicos y neuropsicoldgicos

Los criterios diagnésticos para la Enfermedad de Alzheimer (EA) se estandarizaron siguiendo
las indicaciones del NINCDS-ADRDA (National Institute of Neurological and Communi-
cative Disorders and Stroke y Alzheimer’s and Related Disorders Association de EE UU) que
permiten el diagndstico de enfermedad como Alzheimer posible, probable y definitivo. Los
criterios de posible Alzheimer hacen suponer que la demencia es primaria, pero de caracteris-
ticas poco definidas. Los criterios de enfermedad de Alzheimer probable implican la existen-
cia de un deterioro cognitivo demostrado, es decir un empeoramiento a lo largo del tiempo
en varias dreas cognitivas. El diagnéstico de Alzheimer definitivo supone el de Alzheimer pro-
bable y las caracteristicas histopatoldgicas (determinadas por necropsia o biopsia) propias de
la enfermedad. El procedimiento NINCDS-ADRDA incluye el examen neuropsicolégico
como método para confirmar el diagnéstico clinico y como procedimiento para objetivar y
medir los trastornos cognitivos. La concordancia entre el diagndstico clinico de enfermedad
de Alzheimer probable y los hallazgos confirmatorios neuropatoldgicos es del 90%. Los erro-
res del 10% restante se producen incluso en los mejores centros (Mesulam, 2000).

El diagnéstico de EA corre a cargo del neurolégo, quien realizard una historia clinica,
una exploracién neuroldgica y se ayudard de los exdmenes de laboratorio, neuropsicol4gi-
cos y de neuroimagen para realizar el diagnéstico diferencial. El seguimiento con relacién
al tratamiento farmacoldgico y las necesidades de institucionalizacién estd en manos de neu-
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r6logos y psiquiatras indistintamente. El neuropsicélogo clinico dentro de un equipo mul-
tidisciplinar, tiene a su cargo objetivar a través de la historia de deterioro y las exploracio-
nes neuropsicoldgicas la presencia y grado de demencia. Puede describir el perfil de demen-
cia, diferenciarlo de los cambios cognitivos presentes en la depresién o en el envejecimiento
normal y puede distinguir las caracteristicas de demencia cortical, fronto-subcortical, lim-
bica, etc. Puede, ademds, comprobar la involucidn tras repetidas exploraciones y determi-
nar las posibilidades funcionales del paciente de acuerdo con la extensién de los déficits cog-
nitivos. Los aspectos forenses o legales del neuropsicélogo implican la valoracién de las
capacidades para testar, llevar una vida independiente, etc. Actualmente, la funcién del neu-
ropsicélogo en el diagndstico no es imprescindible, aunque si es recomendable y su papel
se estd centrando cada vez mds en orientar las terapias neurocognitivas individualizadas.

Figura 8.2. Atrofia difusa inespecifica en la enfermedad de Alzheimer.

A efectos de investigacidn, el diagndstico de la Enfermedad de Alzheimer (EA) habi-
tualmente se basaba también en los criterios de la cuarta edicion del Diagnostic Statistical
Manual of Mental Disorders (DSM-IV-TR) y los criterios NINCDS-ADRDA. Estos crite-
rios se aplican en dos pasos. Primero se identifica el sindrome de demencia y posteriormente
se procede a la aplicacién de las caracteristicas clinicas del fenotipo de EA. Los criterios
DSM-IV-TR requieren la presencia de alteraciones de memoria y de al menos un dominio
cognitivo adicional que interfiera con las Actividades de la Vida Cotidiana (AVC). Los cri-
terios NINCDS-ADRDA no requieren interferencia con las funciones ocupacionales o socia-
les pero suponen un inicio insidioso de la enfermedad y la exclusién de otras enfermedades
cerebrales o sistémicas que puedan explicar la pérdida progresiva de funciones cognitivas.
Los criterios de EA son atin probabilisticos porque no existe ningtin biomarcador para el
diagnéstico definitivo in vive. Desde la introduccién de los criterios NINCDS-ADRDA
hasta la actualidad, las bases bioldgicas de la EA han avanzado notablemente. Desde el pun-
to de vista de la neuroimagen, la RM puede aportar datos indicativos de degeneracién de
las estructuras temporales mediales y los estudios de PET pueden indicar un hipometabo-
lismo de las dreas témporo-parietales.
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En 2005 se reunieron 17 expertos en demencias para revisar los criterios de EA. Los
resultados de este simposio se sintetizan en el cuadro 8.6 (Dubois ez al., 2007). En primer
lugar se insisti6 en la importancia de observar un cambio gradual y progresivo de la memo-
ria durante un periodo superior a seis meses. Aunque las quejas subjetivas de pérdida de
memoria son muy habituales en el envejecimiento normal y van asociadas a la depresién,
también pueden estar presentes en futuros pacientes con EA. El hecho de que las quejas sub-
jetivas del paciente se reafirmen con las observaciones de cambios cognitivos observados por
un familiar o persona préxima a éste les da més validez.

Cuadro 8.6. Criterios de EA propuestos por Dubois et al., 2007

Probable EA: A una o mas de las caracteristicas de soporte B,C,D o E
Criterios diagndsticos centrales (core)

A. Presencia de una alteracion precoz y significativa de alteracion de la memoria episédica que
incluya las siguientes caracteristicas:

1. Cambios graduales y progresivos de la funcion de memoria referidos por los pacientes
o por los informadores de mas de seis meses

2. Evidencia objetiva de alteracién de la memoria a través de tests. En general consiste en
un déficit de evocacion que no mejora significativamente o no normaliza con pistas o
reconocimiento. Se ha controlado la codificacion efectiva

3. El trastorno de memoria puede estar aislado o puede ir asociado a otros trastornos cog-
nitivos desde el inicio o tras evolucion

Caracteristicas de soporte
B. Presencia de atrofia de estructuras del [6bulo temporal medial
e Pérdida de volumen del hipocampo, cértex entorrinal, amigdala evidenciadas en MRI
con puntuaciones cualitativas de rango usando inspeccion visual (referenciado con
caracteristicas de la poblacién de edad avanzada) o volumetria cuantitativa de regiones
de interés (referenciadas también con normativa de edad)
C. Biomarcadores del LCR anormales
e Concentraciones bajas de Beta1-42, concentraciones totales de proteina tau elevadas,
concentraciones de la fosto-tau elevadas o combinaciones de las tres
e Otros marcadores que se puedan descubrir en el futuro
D. Patrén especifico de PET
e Reduccion del metabolismo de la glucosa bilateral en las regiones témporo-parietales
e Otros ligandos bien validados, como el componente B de Pittsburgh o FDDNP

E. Mutacién autosémica dominante para EA probada dentro de la familia inmediata
Criterios de exclusion
Historia
e Inicio stbito
* Presencia precoz de los siguientes sintomas: trastorno de la marcha, crisis epilépticas,
cambios conductuales
Caracteristicas clinicas

e Signos neuroldgicos focales que incluyen hemiparesia, pérdida sensorial, defecto de los
campos visuales
e Signos extrapiramidales precoces

[.../...]
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Cuadro 8.6. (Continuacion)

Otras enfermedades médicas suficientemente graves como para explicar los trastornos de memo-
ria y sintomas relacionados:
e Demencia no Alzheimer
Depresién mayor
Enfermedades cerebrovasculares
Anomalias téxicas y metabdlicas
Anomalias en la IRM en secuencias FLAIR o T2 en los [6bulos temporales mediales que
sean consistentes con alteraciones vasculares o infecciosas

Criterio para EA definitiva

e Se considera la EA definitiva si estan presentes:
— Evidencia clinica e histopatoldgica (autopsia o biopsia) de la enfermedad, consis-
tente con los criterios NIA-Reagan de diagndstico post mértem de EA. Ambos crite-
rios deben estar presentes

— Evidencias clinicas y genéticas (mutaciones de los cromosomas 1,14 o0 21) de EA.
Ambos criterios deben estar presentes

La EA tiene un inicio insidioso caracterizado por lentas y constantes pérdidas de fun-
ciones cognitivas y cambios afectivos. La asociacién inicial de la enfermedad con elementos
ansiosos y depresivos hace a menudo dificil el diagndstico hasta haber transcurrido unos
afos desde su comienzo. El diagnéstico diferencial mds frecuente debe hacerse con las alte-
raciones cognitivas presentes en la depresién y con la pérdida de memoria asociada al enve-
jecimiento normal. La clinica y hallazgos neuropsicoldgicos de la enfermedad se corres-
ponden con la afectacién neuropatoldgica. La enfermedad se origina en el l6bulo temporal
medial, lo que implica un inicio con caracteristicas de grave alteracién de la memoria decla-
rativa, especialmente la episddica. Las degeneraciones neocorticales constituyen el tipico sin-
drome afaso-apracto-agnésico y son probablemente las responsables de la pérdida de memo-
ria remota de tipo semdntico.

Se habla de EA preclinico para referirse al largo periodo asintomdtico entre las prime-
ras lesiones cerebrales y la apariciéon de sintomas y de EA prodrémico respecto a la fase de
predemencia sintomdtica de la enfermedad. Generalmente se incluye en la categoria de alte-
racién cognitiva leve: los sintomas no son suficientemente graves como para cumplir los cri-
terios aceptados de diagndstico de EA.

El patrén mds habitual en el estado inicial de la enfermedad es el de la alteracién de la
memoria declarativa. En diversos estudios, se ha demostrado que la evocacién a largo pla-
zo tiene un mayor poder predictivo de evolucién hacia demencia en pacientes con deterio-
ro cognitivo leve que la evocacién inmediata. No obstante, las alteraciones de la retencién
a largo plazo estdn también presentes en otras demencias. Si la prueba de memoria implica
pistas semdnticas para la evocacién, aumenta la capacidad de diferenciar la pérdida de memo-
ria en EA de la que estd presente en otras demencias, ya que las pistas no benefician el ren-
dimiento.
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En estadios mds avanzados (EA moderada) existen unos cambios clinicos y una explo-
racién neuropsicoldgica que nos sugieren una afectacién limbica y de ambas encrucijadas
témporo-parietales. Son signos témporo-parietales izquierdos la pérdida de lenguaje (difi-
cultades de comprensién compleja y anomia), la afectacién de lectura, escritura y célculo,
dificultades en el manejo de instrumentos (apraxia ideomotriz) y alteraciones del razona-
miento verbal abstracto (como, por ejemplo, la incapacidad de resolver el test de semejan-
zas del WAIS). Son sugestivas de afectacién de la encrucijada témporo-parietal derecha la
desorientacién espacial, las dificultades para vestirse y la incapacidad de dibujar.

La afectacién de la memoria en la enfermedad de Alzheimer en fases avanzadas es muy
extensa ya que afecta tanto a la capacidad de registro de nueva informacién como a la capa-
cidad de evocar o reconocer informacién plenamente consolidada. Coexisten la pérdida de
memoria de caracteristicas similares a la amnesia, causada por la afectacién bitemporal y del
cerebro basal anterior, y una pérdida de antiguas memorias de tipo semdntico, relacionada
con la degeneracién neocortical.

El trastorno del lenguaje més frecuente en la enfermedad de Alzheimer es la anomia o
dificultad en encontrar nombres. Afecta tanto a los nombres propios como los comunes y
no tienen una clara relacién con la frecuencia de aparicién de los mismos. En este sentido,
sorprende, por ejemplo, que los pacientes no recuerden el nombre de sus hijos u olviden
una palabra tan corriente como “teléfono”. Se puede observar, también, un trastorno de la
comprension compleja que se hace dificil de detectar por la historia clinica o el examen neu-
roldgico rutinario. Para detectarlo debe recurrirse al examen neuropsicolégico adecuado para
ponerlo de manifiesto (usando, por ejemplo, el “Token test”, o test de fichas). El examen
de lenguaje, llevado a cabo mediante tests de exploracién de las afasias, nos arroja las carac-
teristicas de Afasia Nominal o Afasia Sensorial Transcortical. Por evolucidn, el lenguaje se
vuelve eliptico, abundante en perifrasis (empleo de frases donde deberfa aparecer una pala-
bra) y parafasias semdnticas (sustitucién de una palabra por otra de significado similar). La
desintegracién del lenguaje puede evolucionar en distintas manifestaciones afésicas (ecola-
lia, palilalia) hasta derivar en una afasia global con incapacidad de emitir y comprender len-
guaje alguno.

El lenguaje escrito a menudo aparece mds alterado que el oral. En la escritura, se obser-
va inicialmente disortografia (pérdida de las reglas ortograficas bien consolidadas), omisio-
nes, sustituciones, perseveraciones, etc. En la lectura, al principio, aparecen dificultades de
comprension y, mds adelante, omisiones, sustituciones y errores espaciales (saltar lineas, ini-
cio de la lectura en la mitad de pdrrafo, etc.). El cilculo se pierde también en todas sus moda-
lidades y llama especialmente la atencién el desconocimiento del valor del dinero. Los pacien-
tes no son capaces de estimar el precio relativo de los objetos. Los nimeros pierden su valor
simbdlico, un paciente puede afirmar, por ejemplo, que tiene 20 afios y su hijo 50, o que
estamos en el afio 1830 y que nacié en el 1970, sin que al advertirle de la contradiccién 16gi-
ca le sorprenda en absoluto, le haga rectificar o reconocer el error.

Las capacidades praxicas son otras de las habilidades cognitivas que se deterioran. El
dibujo, aunque consista en copiar un esquema sencillo, se hace impracticable. Se obser-
van dificultades para reproducir movimientos manuales y ejecutar espontdneamente o por
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imitacién gestos simbdlicos. El paciente es incapaz de hacer los gestos necesarios para mani-
pular objetos comunes. Las dificultades praxicas relativas a vestirse aparecen primero para
ponerse la ropa y més tarde para quitdrsela. Afectan sobre todo al orden de colocacién de
las prendas. En la vida diaria, se aprecia un abandono de tareas tales como coser, hacer pun-
to, cocinar, cambiar un enchufe o resolver pequefios problemas de la vida familiar cotidia-
na. Se manifiestan importantes errores en las tareas de la cocina, como poner aziicar en vez
de sal a la comida, no encender el fuego cuando se pretende cocinar, y finalmente la total
incapacidad de llevar a cabo cualquiera de estas actividades. En estadios finales, el paciente
“no sabe” cémo comer, beber o andar. Estas incapacidades préxicas, unidas a los problemas
de memoria, pueden dar lugar a situaciones peligrosas como dejar el gas abierto, provocar
un incendio o una pequefia inundacién, etc.

Respecto a las dificultades gnésicas, o de integracién de las percepciones, las alteracio-
nes visuoespaciales son las primeras en aparecer. Inicialmente, el paciente se pierde en espa-
cios poco frecuentes, durante las vacaciones, de noche, etc. Més adelante, no podrd orien-
tarse ni en la propia casa, ni reconocer dénde estd el bafio o su propia habitacién. Durante
la evolucidn, aparecen trastornos del reconocimiento de caras u objetos (agnosias visuoper-
ceptivas). Los familiares pueden encontrarse con elementos agnédsicos que les resulten alar-
mantes, como que el paciente no reconozca a su conyuge o hijos. En estadios avanzados no
reconocerd su propio esquema corporal, de manera que el dolor no podré ser consciente-
mente expresado mediante lenguaje o localizacién gestual y se expresard como un senti-
miento de sufrimiento difuso.

También se ha descrito en el paciente afectado de EA la anosognosia o ignorancia del
déficit. El paciente acostumbra a ocultar o disimular el déficit y aunque sepa que algo le
estd pasando, no manifiesta unas quejas claras de deterioro, lo cual contrasta enorme-
mente con sus errores cotidianos. No visita de forma voluntaria al especialista, sino que
es la familia la que aprecia el deterioro y pide la consulta. Sus quejas subjetivas suelen
limitarse a la pérdida de memoria. El paciente es, sin embargo, capaz de percibir sus fra-
casos, y en especial, el trato o comentarios de los demids, lo que puede llevarle a padecer
depresiones reactivas.

La EA cursa también con cambios de personalidad. Se pueden observar acentuaciones
de las caracteristicas premérbidas, pero también una tendencia a un tipo de personalidad
propia de la enfermedad en detrimento de las caracteristicas individuales. Los pacientes estdn
mis ansiosos, deprimidos y vulnerables. Se aprecia una mayor susceptibilidad afectiva por
lo que establecen relaciones emocionalmente exageradas, muy positivas o muy negativas. El
paciente puede tener un apego muy exagerado a su médico o cuidador y al mismo tiempo
aborrecer de forma también muy llamativa a un hijo, nieto o al propio cényuge.

La presencia de sintomas psiquidtricos como depresion, alucinaciones y delusiones es
también frecuente. Los sintomas de depresién ocurren comtinmente, especialmente en fases
iniciales, y van asociados al fracaso en tareas cotidianas. Debe afiadirse ademds un decre-
mento en la actividad, un desinterés y abandono de sus aficiones y una actitud cada vez
mis callada, que hace que los familiares confundan la pérdida intelectual con elementos
depresivos. Los sindromes depresivos cldsicos son, sin embargo, muy raros. Los delirios
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(falsas creencias que persisten a pesar de la evidencia contraria) suelen ser poco elaborados
y de tipo persecutorio. Los delirios mds comunes son los de robo. La presencia de deli-
rios y alucinaciones se asocia con conducta violenta.

En las fases iniciales de la enfermedad destaca la conservacién de memorias procedimen-
tales tales como jugar al golf, al tenis o practicar otros deportes. También destaca la conserva-
cién de sus habitos sociales. La incontinencia de esfinteres y los trastornos extrapiramidales
no aparecen hasta las fases mds tardfas de evolucién. Las funciones de las dreas motoras y sen-
soriales primarias se conservan durante mucho tiempo. Las caracteristicas aqui descritas, como
hemos mencionado, son las més frecuentes, pero pueden aparecer formas distintas.

8.4.2. Estudios de neuroimagen

La Tomografia Computarizada (TC) no aporta un patrén especifico e incluso puede ser nor-
mal; sin embargo, puede ser ttil y necesaria para el diagndstico diferencial. Asi, la TC pue-
de excluir patologfas como hemorragias cerebrales, tumores, hidrocefalias, etc. Los cambios
indicativos de atrofia en la TC son, por orden de significacién clinica, la dilatacién del ter-
cer ventriculo, la de los cuerpos de los ventriculos laterales, la de las astas frontales de los
ventriculos laterales, el tamafio incrementado de la cisura de Silvio, el de la interhemisféri-
cay en ultimo lugar, la medida de los surcos corticales. La afectacién especifica o mds mar-
cada de alguno de estos pardmetros de TC indica un predominio de degeneracién de algu-
na zona cerebral en el curso de la enfermedad.

La RM es mis sensible que la TC para detectar la atrofia neocortical, es idénea para
documentar la atrofia del hipocampo y actualmente se considera que su cuantificacién debe
incluirse dentro de los criterios diagndsticos. Es especialmente util en fases prodrémicas o
preclinicas. Desde un punto de vista clinico, la RM también puede contribuir al diagnésti-
co diferencial de las demencias, dado que permite apreciar cambios muy sutiles relaciona-
dos con la patologfa vascular subcortical. Sin embargo, la interpretacién superficial o sim-
ple de la RM puede llevar a errores diagndsticos si inicamente se atiende a los hallazgos de
neuroimagen. Por ejemplo, un paciente con clinica de Alzheimer y con una RM que mues-
tre cambios vasculares (infartos lacunares o hiperintensidades en la sustancia blanca) podria
ser falsamente diagnosticado de demencia vascular. Por otro lado, los cambios en la sus-
tancia blanca en la RM parecen estar directamente relacionados con la EA. Debe tenerse
en cuenta, ademds, que el factor edad puede hacer coexistir cambios propios de la EA con
los cambios vasculares propios del envejecimiento, entre los cuales debemos contar con la
existencia de lagunas, que hayan sido clinicamente silenciosas.

La atrofia del I6bulo temporal medial se puede observar mediante RM. La atrofia del
hipocampo sirve para identificar pacientes con EA. Las medidas del cértex entorrinal pare-
cen ser més sensibles a EA prodémica pero son poco objetivos ya que su visualizacion y deli-
mitacién con estructuras vecinas es dificil. Para identificar la atrofia del hipocampo en la
EA hay que descartar que ésta no sea debida a distintas enfermedades que la producen tales
como epilepsia temporal, encefalitis herpética, isquemia bilateral, etc.
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El patrén de PET mds habitual es un decremento de la actividad de la regién témporo-
parietal bilateral y del cingulado posterior. En los estudios de PET en fases iniciales de la
enfermedad, aun cuando el rendimiento cognitivo puede ser normal se observa un hipo-
metabolismo de las regiones asociativas témporo-parietales. El hipometabolismo frontal se
observa en fases mds avanzadas. El cingulado posterior presenta un claro hipometabolismo
y, por el contrario, no se observan cambios en el cingulado anterior. A este respecto, cabe
sefalar que aquellos pacientes que presentan apatia si presentan hipometabolismo del cin-
gulado anterior y del cértex pre-frontal orbital (Marshall ez al., 2007).

8.4.3. Caracteristicas neuropatoldgicas y aspectos etiolégicos

La EA es una demencia asociada a multiples marcadores neuropatolégicos, los mds impor-
tantes son las placas amiloides o seniles y los ovillos neurofibrilares. El diagndstico de Alz-
heimer definitivo se logra mediante la identificacién de estos dos tipos de cambios segin
densidad y distribucién ya que pueden estar también presentes en alguna proporcién y
lugar del cerebro en el envejecimiento normal. En los primeros estadios de la enfermedad,
los cambios se observan dnicamente en el sistema limbico y, posteriormente, alcanzan el
neocértex. Adicionalmente a la presencia de placas y ovillos neurofibrilares, en la EA se
observa también una pérdida neuronal y sinapsis, deplecion de la inervacién colinérgica cor-
tical y gliosis.

En 1991, Braak y Braak publicaron un protocolo para el diagnéstico anatomopatolé-
gico de la EA y establecieron seis estadios neuropatoldgicos. Estos estadios fueron definidos
en relacién a la presencia de degeneracién neurofibrilar en determinadas regiones cerebra-
les. Asi, los estadios I y II incluyen la presencia de degeneracién neurofibrilar en la corteza
entorrinal, la corteza transentorrinal y la regién CA1 subicular del hipocampo. En los esta-
dios IIT y IV se observa, ademds, degeneracién neurofibrilar en el sistema limbico. Final-
mente, en los estadios V' y VI, la degeneracién neurofibrilar estd presente también en el neo-
cértex. Se considera Alzheimer cuando el examen post mértem concuerda con los estadios
V y VL. Segtin el consorcio CERAD existen cuatro estadios: 0 = no evidencia de cam-
bios histolégicos de EA; A = hallazgos histolégicos inciertos de EA; B = hallazgos histolégi-
cos que sugieren EA y C = hallazgos histolégicos que indican EA. La frecuencia de placas
se determina en seccién parietal, frontal y temporal y segtin la edad del paciente en la sec-
cién neocortical més afectada.

Los seis estadios de la EA propuestos por Braak y Braak de acuerdo con la acumulacién
focal de placas seniles y ovillos neurofibrilares se corresponden con la evolucién neuropsi-
coldgica descrita. No obstante, en las fases precoces de la enfermedad, los cambios ms lla-
mativos no son la pérdida neuronal, sino los cambios en la densidad sindptica. La pérdida
sindptica excede la pérdida neuronal y progresa también en el tiempo. Es mds determinan-
te de demencia que la presencia de placas u ovillos.

En relacién con los factores genéticos, solamente un 5% de los enfermos de Alzheimer
tienen la enfermedad con caracteristicas genéticas de herencia autosémica dominante como
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consecuencia de mutaciones en los cromosomas 21, 14 y 1. Las mutaciones mds comunes
son las del cromosoma 14. Estas mutaciones no explican todos los casos familiares con patrén
de herencia dominante, quedan atn, pues, por descubrir nuevos cromosomas implicados.
Las mutaciones del cromosoma 21 estdn relacionadas con el gen que codifica el precursor
de la proteina amiloide, mientras que las mutaciones de los genes 14 y 1 estdn relacionadas
con los genes que codifican dos proteinas conocidas como presenilina 1 y presenilina 2.
Todas estas proteinas estdn involucradas en la plasticidad cerebral. La implicacién del cro-
mosoma 21 es la que explica la asociacién de la EA con el sindrome de Down. Los pacien-
tes con este sindrome que superan los 30-40 afios tienen altas probabilidades de padecer
EA. La presencia de familiares de primer grado con EA incrementa el riesgo de sufrir la enfer-
medad entre un 23 y un 48%. Las formas esporddicas de EA estdn presentes esencialmen-
te en pacientes seniles (inicio después de los 65 afios). El mayor factor de riesgo para EA
continta siendo la edad. La prevalencia de demencia dobla cada cinco afos después de los
65 afos hasta los 80, en los que ya no incrementa.

Entre los factores de riesgo genéticos uno de los mas conocidos es el alelo ¢4 de la apo-
lipoproteina E (ApoE), una enzima trasportadora de colesterol codificada por un gen del
cromosoma 19. La frecuencia del alelo e4 en la poblacién general es del 20% y en la EA es
del 40%. El alelo e4 es un factor de riesgo pero no es causante de la enfermedad, los homo-
cigéticos para el alelo e4, es decir, que han heredado la forma e4 de ambos padres, pueden
alcanzar edades muy elevadas sin sufrir EA.

8.5. Demencia con cuerpos de Lewy

La Demencia con Cuerpos de Lewy (DCL) es una enfermedad de inicio subagudo y cur-
so evolutivo fluctuante con peor prondstico vital que la EA. Se considera la segunda cau-
sa més frecuente de demencia primaria. Representa entre el 10-20% del total de las demen-
cias. Neuropatolégicamente se caracteriza por la presencia de cuerpos de Lewy, unas
inclusiones intraneuronales cuyo componente principal es la alfa-sinucleina. Los cuerpos
de Lewy estdn presentes de forma difusa en el neocdrtex ademds de en las estructuras sub-
corticales. Se discute atn si se trata de una entidad distinta a la demencia en la enferme-
dad de Parkinson. Podria tratarse de la misma entidad con dos tipos de evolucién dife-
renciada. Para el diagndstico se requiere la presencia de demencia con trastornos de la
memoria, de la atencién y de tareas visuoespaciales como sintoma central y tres sintomas
cardinales: la presencia de fluctuaciones cognitivas con variaciones en la atencidn, aluci-
naciones visuales y parkinsonismo espontdneo. Si se aprecia un solo sintoma de los tres
cardinales, el diagnostico es de DCL posible, y si estdn presentes 2, el diagndstico es de
DCL probable.

Respecto a la enfermedad de Alzheimer, los trastornos de memoria son menos marca-
dos, lo que estd en consonancia con los hallazgos de RM y los trastornos atencionales y de
funciones visuoespaciales, visuoperceptivas y visuoconstructivas son mds marcados, lo que
indica mayor afectacién frontal y parietal (McKeith ez 4/, 2005).
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Cuadro 8.7. Criterios diagndsticos de demencia con cuerpos de Lewy (DCL)
segiin el Consortium on Dementia with Lewy Body

5.

Sintoma central (esencial para el diagnéstico de posible o probable DCL): demencia definida
como deterioro cognitivo progresivo de suficiente intensidad para interferir con la actividad
laboral o social, con trastorno de memoria, atencion, funciones visuoespaciales y ejecutivas

Sintomas cardinales. Son necesarios dos de los siguientes rasgos para realizar el diagnéstico
de DCL probable y uno para caso posible

- Fluctuacién cognitiva como variaciones de la atencion y la alerta
— Alucinaciones visuales recurrentes y detalladas
- Parkinsonismo

Sintomas sugerentes (si uno o mas de éstos estd presente en presencia de uno o mas de los
sintomas cardinales, se puede realizar el diagnédstico de probable DCL). En ausencia de sin-
tomas cardinales, uno o mas de estos sintomas sugerentes son suficientes para el diagnéstico
de DCL posible

- Trastorno del suefio REM

- Hipersensibilidad a los neurolépticos

- Recaptacion disminuida del transportador de dopamina en los ganglios basales demos-
trado por PET o SPECT

Apoyan el diagnéstico (frecuentemente presentes pero sin una especificidad diagnéstica)

— Caidas repetidas y sincopes

— Pérdida de conciencia

- Disfuncién autonémica severa (hipotensién ortostdtica, incontinencia urinaria, etc.)
— Alucinaciones en otras modalidades

— llusiones sistematizadas

— Depresion

— Relativa preservacion de las estructuras del I6bulo temporal medial en TC/RM

- Hipoperfusion generalizada en SPECT/PET de predominio occipital

El diagndstico es menos probable en presencia de

— Historias de ictus
- Trastorno cerebral o sistémico que interfiera desde un punto de vista cognitivo
- Si el parkinsonismo aparece por primera vez en un estadio de demencia avanzada

8.6. Demencias fronto-temporales

Las demencias fronto-temporales son enfermedades neurodegenerativas caracterizadas por
un inicio insidioso y una progresién lenta de las funciones frontales y temporales con pre-
servacion relativa del cerebro posterior. La etiologia es desconocida. Suelen aparecer entre
los 40 y los 65 afios. La duracién de la enfermedad oscila entre 3 y 8 afios y en un 10%
de los casos se puede anadir afectacién de la motoneurona. Los primeros estudios denomi-
naban estas entidades como enfermedad de Pick, pero hoy se considera Pick un subtipo de
demencia fronto-temporal.
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Es la segunda causa de demencia mds frecuente en personas de menos de 65 anos. Alre-
dedor de un 40% de los casos presentan una historia familiar. Se ha identificado en algunos
casos una mutacion situada en el gen de la proteina tau (MAPT) o en el gen de la progra-
mulina (PGRN). Macroscépicamente se observa una atrofia frontal, temporal o fronto-
temporal que puede ser simétrica o asimétrica. A nivel microscépico pueden observarse cuer-
pos de Pick, depésitos de tau, inclusiones ubiquinadas, por neurofilamentos o incluso puede
no haber ningtin cambio histoquimico identificable.

Figura 8.3. Atrofia en la demencia fronto-temporal.

La caracteristica mayor es un cambio progresivo en la personalidad y el comporta-
miento y/o una alteracién progresiva del lenguaje, con relativa preservacién de la memo-
ria y capacidades visuoespaciales en las fases tempranas. Clinicamente se pueden iden-
tificar la variante frontal (la mds frecuente), en la que predominan los trastornos
conductuales y cambios de personalidad, y la afasia primaria progresiva, en la que la
caracteristica principal es el trastorno del lenguaje. La afasia progresiva puede ser de tipo
fluente o no fluente. La fluente se denomina demencia semdntica. Obviamente, desta-
ca la preservacién del cértex parietal, en este sentido la orientacién espacial y las fun-
ciones visuoespaciales, visuocontructivas y visuoperceptivas estdn preservadas en fases
iniciales de la enfermedad.
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Cuadro 8.8. Estructura del diagndstico de consenso para DFT
(Adaptado de Knopman et al., 2005)

Variante frontal

Afasia progresiva no fluente

Demencia semantica

Caracteristicas clinicas

Cambios de personalidad y
conducta que afecta a la
conducta social interpersonal,
con embotamiento emocional
y pérdida de insight.
Ausencia de amnesia
anterégrada prominente.

Dificultad prominente

de la expresion del lenguaje
con poca fluencia, habla
dubitativa, dificultades de
denominacidn, habla trabajosa,
apraxia del habla, parafasias
fonémicas y agramatismo.
Ausencia de amnesia
anterégrada prominente.

Pérdida prominente

de vocabulario y anomia que
afectan a la expresion del habla
y alteracion de la comprension
del significado de las palabras
en el contexto de produccion
fluente. Ausencia de amnesia
anterégrada prominente.

Caracteristicas
neuropsicolégicas consistentes
con el diagnéstico

Déficits ejecutivos prominentes,
preservacion relativa del
aprendizaje y el recuerdo
demorado, preservacion
relativa de las funciones
visuoespaciales

Déficits prominentes en habla
espontdnea, en fluidez

verbal y denominacion,
aprendizaje y recuerdo
demorado relativamente
preservado, preservacion
relativa de las funciones
visuoespaciales.

Anomia prominente

y conocimiento semantico
alterado, aprendizaje y recuerdo
demorado relativamente
preservado, preservacion
relativa de las funciones
visuoespaciales.

Caracteristicas de neuroimagen
estructural consistentes
con el diagnéstico

Asimetria focal o atrofia
cortical simétrica

de las regiones pre-frontales
y/o temporal anteriores.

Atrofia cortical focal de las
regiones pre-frontales y/o
temporal anteriores, mayores
izquierdas que derechas.

Atrofia cortical focal del I6bulo
temporal anterior, mayor
izquierda que derecha.

Caracteristicas de neuroimagen
funcional consistentes
con el diagndstico

Hipoperfusion frontal
y/o temporal focal simétrica
0 asimétrica.

Hipoperfusion focal frontal
y/o temporal, mayor izquierda
que derecha.

Hipoperfusion focal frontal
y/o temporal, mayor
izquierda que derecha.

8.7. Demencia vascular

La Demencia Vascular (DV) es un declive de las funciones cognitivas causado por etiologia
vascular. El término incluye un grupo poco homogéneo de trastornos que para algunos auto-
res es la segunda en frecuencia (16% de las alteraciones cognitivas en ancianos) después de
la enfermedad de Alzheimer, pero para otros ocupa el tercer o cuarto lugar (8-10%) después
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de los cuerpos de Lewy y otras demencias primarias no Alzheimer. Sin embargo, tiene un
gran interés debido a su cardcter de demencia potencialmente tratable, al menos por lo que
respecta al control de los factores de riesgo vascular. Existe un predominio de incidencia en
la poblacién masculina debido a la mayor incidencia de afectacién vascular en hombres.
Recientemente se ha generalizado el término de alteracién cognitiva vascular.

Los criterios diagndsticos de demencia vascular no son claros y, ademds, segtin los estu-
dios patoldgicos, al menos un tercio de los enfermos de EA tienen lesiones vasculares y una
proporcién similar de pacientes con demencia vascular pueden presentar cambios consis-
tentes con EA. Segtn los estudios de autopsias, la demencia vascular no serfa demasiado fre-
cuente, entendiendo que las lesiones vasculares multiples o isquemias maltiples produzcan
una alteracién cognitiva progresiva.

Una de las primeras aproximaciones al diagnéstico clinico del deterioro cognitivo
vascular fueron los criterios de la escala isquémica de Hachisnki, que emplea factores clini-
cos como el inicio sibito o el curso fluctuante. Mds recientemente se propusieron dos con-
juntos de criterios. En 1992, el ADDTC (California Alzheimer’s Disease Diagnostic and
Treatment) propuso criterios que inclufan un diagnéstico clinico de demencia, pruebas de
al menos dos ictus isquémicos en la anamnesis (o uno solo pero relacionado con el inicio de
la demencia), semiologia neuroldgica compatible con un ictus, o estudios con neuroimagen
que muestren al menos un infarto fuera del cerebelo. Estos criterios no contemplan la posi-
bilidad de una EA concomitante. En cambio, los criterios para la DV probable que propu-
so el NINDS-AIREN (National Institute of Neurological Disorders and Stroke-Association
Internationale pour la Recherche et I’Enseignement en Neurosciences) son la presencia de
demencia (deterioro de memoria y al menos otras dos funciones cognitivas alteradas segin
examen neuropsicoldgico) y la presencia de enfermedad cerebral vascular, definida por défi-
cits neuroldgicos focales relacionados con ictus y verificados mediante neuroimagen. Estos
criterios para diagnosticar DV definitiva exigen que se cumplan los requisitos clinicos y que
existan hallazgos histopatoldgicos de enfermedad vascular cerebral, ausencia de ovillos neu-
rofibrilares y de placas neuriticas que superen las esperables por la edad. Estos criterios impli-
can la presencia de deterioro de la memoria, lo cual entrafia dificultades porque no todo el
deterioro vascular cursa con alteracién de la memoria.

Las siglas CADASIL corresponden a Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with
Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy. Se trata de una enfermedad causada por la
mutacién del gen Notch 3 en el cromosoma 19. El espectro clinico de CADASIL es muy
amplio, el deterioro mds prominente es de funciones ejecutivas y atencién. La neuroimagen
siempre muestra cambios vasculares subcorticales muy claros.

Se han propuesto modificaciones, bésicamente dividir la demencia vascular entre aque-
lla asociada a lesiones focales, usualmente denominada demencia multinfarto, y un trastor-
no mds difuso o demencia vascular subcortical, mds homogéneo, que surge de la enferme-
dad de pequefio vaso y que no presenta infartos o tiene infartos minimos.

La cldsica demencia multinfarto implica dreas de las grandes arterias cerebrales. El ini-
cio es con frecuencia stibito o agudo y el deterioro evoluciona hacia brotes, al menos en las
fases iniciales. Tras un marcado empeoramiento, es comtn un perfodo de recuperacién par-
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cial y, aun en ausencia de nuevos eventos, la gravedad de los sintomas suele tener fluctua-
ciones periddicas. Suele persistir cierto grado de conciencia de enfermedad. Los sintomas
depresivos son muy comunes y también lo es la labilidad e incontinencia emocional. La
localizacién de los infartos es un factor decisivo que se debe tener en cuenta. Existen regio-
nes cerebrales clave para el funcionalismo cognitivo. Un ejemplo cldsico, respecto a la impor-
tancia de la localizacién con infartos de pequefo tamano, es la demencia taldimica. Del estu-
dio de las consecuencias de las lesiones cerebrales focales, ya sea por infartos isquémicos o
por hemorragias cerebrales, debemos destacar la importancia de diferenciar entre la pérdi-
da estructural de cértex asociativo terciario (dreas témporo-parieto-occipitales y cértex pre-
frontal), la pérdida de zonas secundarias (drea de Broca, drea de Wernicke y cértex premo-
tor) y de zonas primarias (c6rtex somatosensorial). Las zonas terciarias son las que intervienen
en las funciones intelectuales mds complejas. En el andlisis de la relacién entre lesion cere-
bral y pérdida de funcién cognitiva debe afadirse la diferenciacién cértico-subcortical. Por
ejemplo, una hemorragia putaminal puede, en los primeros momentos, producir un estado
confusional que se asemeje a una demencia, pero evolucionar de una forma francamente
satisfactoria.

Cuadro 8.9. Grandes tipos de lesiones vasculares asociadas
a alteracion cognitiva (modificado de Jellinger, 2007)

1. Encefalopatia multinfarto clasica. Grandes infartos multiples en corteza, sustancia blanca o
ganglios basales en territorios de las grandes arterias cerebrales (media, media + posterior) inclu-
yendo el hemisferio izquierdo o ambos

2. Demencia por infarto estratégico. Infartos pequefios o medianos en zonas funcionalmente
importantes: talamo, hipocampo, circunvolucién angular del cerebro basal anterior, bilateral
o en el hemisferio dominante

3. Demencia por microangiopatia (infarto de pequefio vaso)

a) Estado multilacunar (microinfartos multiples cértico-subcorticales)

b) Leucoencefalopatia de Binswanger

¢ Atrofia cortical granular (mdltiples microinfartos en las zonas frontera ACA/ACM en uno
0 ambos hemisferios)

Leucoencefalopatia microvascular subcortical / lesiones de sustancia blanca
Necrosis cortical pseudolaminar (lesiones postisquémicas en zonas limitrofes)
Esclerosis o gliosis hipocdmpica

Angiopatia inflamatoria y otros mecanismos

Lesiones isquémicas / cerebrovasculares combinadas

PN

Los pequefos vasos, incluyendo las arteriolas, sufren cambios progresivos en relacién
con la edad y pueden acelerar los cambios de microvasculatura debidos al envejecimiento.
Los infartos lacunares o microinfartos parecen ser la causa principal de demencia vascular
o alteracién cognitiva vascular. La hipertensién se considera la principal causa. El 20% de
los ancianos cognitivamente normales tienen infartos lacunares silentes en la RM, aunque
con mds probabilidades de sufrir una demencia que los que no tienen.
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Figura 8.4. Combinacion de infartos lacunares en los ganglios basales
y atrofia difusa en la demencia vascular.

En sintesis, la aparicién y gravedad de la demencia vascular estdn determinadas por la
presencia de infartos multiples, asi como por su localizacién y extensién. Debe tenerse, ade-
mds, en cuenta la suma de otros cambios subcorticales tales como infartos lacunares en los
nucleos grises de la base y los cambios degenerativos en la sustancia blanca.

8.8. Demencia subcortical

La demencia subcortical se refiere a una constelacién de sintomas conductuales asociados
a enfermedades de las estructuras cerebrales subcorticales. Albert y sus colaboradores, en
1974, establecieron el patrén de demencia subcortical como un defecto de la memoria (for-
getfulness), trastorno que no es una auténtica alteracién de ésta, sino més bien un enlente-
cimiento en evocar la informacién previamente consolidada. Ademads, existe una dificul-
tad para resolver tareas que requieran la utilizacién de capacidades motoras y perceptivas
y se dan también cambios en la personalidad y en el humor (reacciones de indiferencia y
apatia o irritabilidad progresiva con euforia). Algunos pacientes presentan alteraciones del
célculo o incapacidad de manejar material abstracto, que indican la falta de habilidad para
manipular los conocimientos adquiridos previamente. Las citadas caracteristicas contras-
tan siempre con la ausencia de manifestaciones corticales, propias de la EA, tales como alte-
raciones del lenguaje, capacidades perceptivas y manipulativas (afasia, apraxia y agnosia).
Finalmente, se anade un enlentecimiento muy marcado para todas las actividades menta-
les (bradipsiquia).

Aunque la clasificacién de demencia como cortical o subcortical es una simplificacién,
la EA y la triada de demencias subcorticales cldsicas (enfermedad de Parkinson, de Hun-
tington y pardlisis supranuclear progresiva) pueden a menudo distinguirse por sus patrones
de déficit cognitivo. Asi la categorizacién “cortical” frente a “subcortical” representa un con-
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tinuum de varios grados de patologia cortical y subcortical, con distinciones conductuales
mayores en los primeros estadios de la enfermedad (Lezak ez al., 2004).

En las demencias subcorticales, a diferencia de las corticales, la exploracién neurolégica
resulta ser positiva en la mayorfa de los casos desde el inicio del proceso degenerativo. Entre
las disfunciones neurolégicas que se asocian a las demencias subcorticales se encuentran los
trastornos posturales, de la marcha, de la coordinacién, hiperextensién, temblor, rigidez, bra-
dicinesia, hipofonia, disartria o0 mutismo, corea y atetosis.

Desde el punto de vista etiolégico, progresivamente a las clésicas enfermedades neuro-
degenerativas que implican los ganglios basales, se fueron afadiendo diversas patologias
como infartos e infecciones subcorticales, trastornos metabdlicos y neoplasias. Posterior-
mente incluyeron la esclerosis multiple, la pseudodemencia depresiva y la demencia asocia-
da al sida (sindrome de inmunodeficiencia adquirida) (Cummings, 1990). Actualmente las
alteraciones cognitivas asociadas a estas enfermedades se recogen bajo el término de dete-
rioro fronto-subcortical por su implicacién de los circuitos fronto-estriatales.

Aunque la memoria estd alterada tanto en la demencia cortical como subcortical, exis-
ten diversos rasgos distintivos. Asi, en tareas de evocacién espontdnea, el rendimiento pue-
de ser similar en ambos tipos de demencia, pero en las demencias subcorticales mejora de
forma importante si se proporcionan pistas de evocacién y cuando se plantean tareas
de reconocimiento o de eleccién multiple, ayudas que no mejoran la e¢jecucién en las demen-
cias corticales. La memoria remota estd mds alterada en las demencias corticales. La memo-
ria no declarativa, de tipo procedimental, estd también mds alterada en las demencias sub-
corticales (Cummings, 1990). Una alteracién grave de la memoria episédica es caracteristica
de la demencia cortical atribuida a los problemas de consolidacién, mientras que la demen-
cia subcortical muestra alteracién leve o moderada que parece ser debida a una incapacidad
de iniciar y llevar a cabo una recuperacién sistemdtica de la informacién almacenada.

Otra diferencia entre cortical y subcortical se refiere a la implicacién del lenguaje y el
conocimiento semdntico. Los pacientes con EA se detectan por la anomia leve, las dificulta-
des para encontrar palabras en el habla espontdnea y el declive de la estructura general y orga-
nizacién del conocimiento semdntico. En cambio, el perfil subcortical es a menudo disartri-
co con reduccién y enlentecimiento de la produccién verbal, pero con conocimiento semdntico
relativamente preservado. Los pacientes con EA muestran también una fluidez por consigna
semdntica inferior a la fonética mientras que, por ejemplo, los enfermos de Huntington las
presentan alteradas de forma similar. Ademds, la EA afecta a la denominacién sobre todo por
errores semdnticos (decir “animal” en vez de “camello”, por ejemplo) y la enfermedad de Hun-
tington presenta més errores de tipo perceptivo (Salmon y Filoteo, 2007).

8.9. Demencias prionicas
Las enfermedades priénicas humanas incluyen la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (CJ), el

sindrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker (GSS), el Insominio Familiar fatal (IFF) y
el Kuru (K). Son enfermedades altamente contagiosas causadas por las denominadas pro-
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teinas priénicas. El GSS y el IFF son sindromes hereditarios ligados a una mutacién de la
proteina priénica. El kuru se adquiere por transmisién y la CJ puede ser familiar, esporadi-
ca o transmitida. Todas ellas son de evolucién muy répida y, en general, cursan con trastor-
nos motores desde el inicio, lo que las distingue de las primarias. Algunas formas de CJ pue-
den iniciar con demencia aislada, con lo cual pueden confundirse con EA o con degeneraciones
lobares. Existe un patrén de EEG bastante tipico pero que no estd presente en todos los
casos. El diagnéstico es pues neuropatoldgico.
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Neuropsicologia Infantil

9.1. Introduccion

La Neuropsicologfa Infantil tiene como objetivo principal comprender cémo se adquiere la
conducta y las funciones cognitivas en relacién con los sistemas cerebrales que las sustentan
y conocer la forma en la que se produce la desestructuracién y reorganizacion de dichas fun-
ciones mediante la plasticidad neuronal o cerebral. Tiene unas implicaciones tedricas y préc-
ticas diferentes a la Neuropsicologia del adulto, pudiéndose sefialar las siguientes diferen-
cias bdsicas:

* La Neuropsicologia del adulto tiene como punto de partida un cerebro desarrolla-
do y maduro, con una amplia experiencia y aprendizaje. Por el contrario, la Neu-
ropsicologfa del desarrollo parte de un cerebro inmaduro y con una experiencia y
aprendizaje escaso.

e Las preguntas que se formula un neuropsicélogo que trabaje en el dmbito infantil
difieren de las que se formula uno de adultos, requiriéndose instrumentos y estrate-
gias distintas en cada caso.

* Los efectos de una misma patologia en el cerebro de un adulto y de un nifio pueden
ser totalmente diferentes.

* En el caso de nifios con la misma lesion, la edad a la que ésta se produce puede lle-
var a consecuencias diferentes.

* Las lesiones focales en el adulto, al producir déficits anatémicos permanentes y rela-
tivamente estables, pueden proporcionarnos informacién especifica sobre el efecto
cognitivo y conductual de tales lesiones y establecer un prondstico fiable. Sin embar-
go, este conocimiento suele ser dificil de transferir al nifio.

* A diferencia de lo que ocurre en el adulto, en el nifio las lesiones focales como con-
secuencia de ictus o dafios penetrantes suelen ser poco frecuentes, predominando la
patologfa relacionada con malformaciones congénitas, lesiones pre, peri y posnata-
les (hipoxia, anoxia, hemorragias intraventriculares, infecciones o encefalopatias).

* Un aspecto que caracteriza la Neuropsicologia Infantil y que es objeto de interés
investigador en el presente, es el hecho de que la proporcién més alta de desérdenes
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neuropsicolégicos en las primeras etapas de la vida no se encuentran relacionados
con lesiones cerebrales conocidas ni con lesiones detectables mediante las técnicas
de neuroimagen disponibles en la actualidad, como ocurre en el caso del autismo,
déficit de atencién con o sin hiperactividad, disfasia o las dificultades especificas del
aprendizaje (dislexia, discalculia o sindrome de aprendizaje no verbal). Asi, uno de
los problemas con los que se encuentra la Neuropsicologia Infantil es el de la clasi-
ficacién de los desérdenes del neurodesarrollo, los cuales suelen definirse en relacién
con los problemas cognitivos y conductuales, siendo sus bases biolégicas poco cono-
cidas o desconocidas.

* Mientras que en el adulto el dafio cerebral adquirido suele ser el principal responsa-
ble de los des6rdenes neuropsicoldgicos, en el nifio suelen ser factores de tipo gené-
tico, conocidos en algunos casos y desconocidos o poco conocidos en otros. Son pre-
cisamente estos factores genéticos los que en la actualidad estdn adquiriendo una
gran importancia en relacién con la comprensién de su participacién en el desarro-
llo de los distintos sistemas cerebrales y como ejercen sus efectos en los desérdenes
neuropsicoldgicos del nifio. Por ello, a diferencia del adulto, es arriesgado predecir
los sintomas conductuales en nifios a partir de la naturaleza y localizacién de la lesién.

* En el nifo, los problemas o dificultades del aprendizaje se convierten en uno de los
principales aspectos de la intervencién neuropsicoldgica, pues el cerebro en desarrollo
necesita de experiencias para la adecuada organizacién de sus sistemas neuronales
implicados en los procesos de aprendizaje. Conocer la forma en la que la experien-
cia, a través de la plasticidad, ejerce su efecto en las diferentes etapas del desarrollo
es un requisito necesario para obtener la méxima eficacia en las estrategias de inter-
vencién para el aprendizaje. Sélo de esta manera podremos disefar programas de
intervencion efectivos para conseguir las mejores modificaciones pldsticas, ya no sélo
en el caso de un cerebro danado, sino también en el caso de un cerebro normal.

En las dltimas décadas, la Neuropsicologia Infantil estd adquiriendo una gran impor-
tancia dentro del contexto de la educacién y el aprendizaje. Koizumi (2004) indica que edu-
cacién y aprendizaje son dos conceptos estrechamente relacionados. La educacién estd refe-
rida a la provisién externa de informacién (estimulacion) y el aprendizaje al proceso mediante
el cual el cerebro reacciona a los estimulos, estableciendo las conexiones neuronales que con-
forman los circuitos necesarios para el adecuado procesamiento de la informacién y la mejor
adaptacién al medio. Desde esta perspectiva, la Neuropsicologia del desarrollo tiene una
importante funcién dentro del contexto educativo, al considerar la educacién como el pro-
ceso mediante el cual se gufa e inspira la construccién de la arquitectura bésica cerebral para
el adecuado procesamiento de la informacién, preparando y controlando adecuadamente
los estimulos que deben proporcionarse a los nifios. Aunque los componentes basicos de la
arquitectura cerebral se desarrollan a partir de la informacién contenida genéticamente,
mediante la educacién es posible canalizar los estimulos ambientales para producir modifi-
caciones (positivas o negativas) tanto en el desarrollo cerebral como en las funciones depen-
dientes de él.
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A finales del siglo xX, Changeux y Danchin en 1976 y Edelman en 1989 proponen el
concepto de “darwinismo neuronal” para referirse al proceso de modificacién que tiene lugar
en las redes neuronales iniciales, determinadas genéticamente por la interaccién con el
ambiente. Este nuevo concepto proporciona una visién distinta, del desarrollo del nifio, de
la derivada del concepto de un desarrollo progresivo basado en la continua mielinizacién
del sistema nervioso. El desarrollo del sistema nervioso se concibe como un proceso gené-
tico y epigenético (los factores ambientales tienen un peso importante) que afecta a la esta-
bilizacién selectiva de las sinapsis. Aunque algunas sinapsis pueden efectuarse exclusivamente
por un proceso de maduracién, otras son consecuencia de los cambios requeridos por las
demandas ambientales, conduciendo a la formacién de nuevas sinapsis y, por tanto, a nue-
vas adaptaciones. Esta visién del desarrollo es lo que se ha denominado “darwinismo neu-
ronal”.

A continuacidn, centraremos nuestra atencién en los aspectos bésicos del desarrollo cere-
bral haciendo especial mencién de los aspectos funcionales del mismo. Revisaremos los con-
ceptos de plasticidad cerebral, muerte celular programada, periodos criticos, dafio cerebral
temprano y alteraciones del neurodesarrollo.

9.2. Aspectos basicos del desarrollo cerebral

9.2.1. Plasticidad cerebral

La plasticidad cerebral es una propiedad intrinseca del cerebro que alcanza su médximo expo-
nente en el ser humano. Representa una adquisicién evolutiva a través de la cual el sistema
nervioso puede librarse, de alguna manera, de las propias restricciones de su genoma y adap-
tarse a las presiones ambientales, a los cambios fisiolégicos y a las experiencias. De los 25.000
2 30.000 genes que se estima que componen el genoma humano, sélo el 1,2% son deter-
minantes, el resto son genes reguladores sobre los cuales opera el ambiente (interno y exter-
no). La plasticidad cerebral no hay que considerarla s6lo como el mecanismo bésico para el
desarrollo y el aprendizaje, sino también como causa de patologia y de des6rdenes clinicos.
El concepto de plasticidad cerebral implica los siguientes aspectos:

* Se mantiene a lo largo de la vida, constituyendo el mecanismo bésico del aprendi-
zaje, crecimiento y desarrollo.

* Los cambios que tienen lugar en el imput o en el output de cualquier sistema neuro-
nal conducen a una reorganizacién del sistema, haciéndose evidente a nivel mo-
lecular, celular, anatémico, fisiolégico y conductual.

* Nos permite entender el funcionamiento psicolégico normal y las manifestaciones
o consecuencias de la enfermedad cerebral.

* La plasticidad no es un estado ocasional del sistema nervioso. Es el estado habitual
a lo largo de la vida. El cerebro no se concibe como un objeto estédtico capaz de acti-
var una cascada de cambios a través de la plasticidad. Por el contrario, se considera
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una estructura en continuo estado de cambio, en el que la plasticidad es una pro-
piedad integral y la consecuencia obligada de cada inpur sensorial, accién motora,
asociacién, sefial de recompensa, plan de accién o conciencia. En este sentido, la
conducta produce cambios en el conjunto de circuitos cerebrales y estos cambios lle-
van a modificaciones conductuales.

* La relacién entre modificacién conductual y plasticidad cerebral no es directa. Depen-
diendo de las circunstancias, la plasticidad neuronal puede no manifestarse en cam-
bios conductuales perceptibles, siendo necesarias condiciones especificas de identi-
ficacién. También puede producirse la pérdida de una conducta previamente
aprendida, la aparicién de conductas que normalmente se encuentran inhibidas tras
un dafio cerebral o la toma de la funcién perdida por sistemas vecinos (normalmente
de forma incompleta o mediante el empleo de diferentes estrategias). El concepto de
plasticidad a nivel neuronal no implica, necesariamente, que tenga que producirse
un cambio conductual ni una recuperacién o un cambio funcional.

La consideracién de Cajal, en 1904, de que la adquisicién de nuevas habilidades con-
llevarfa un cambio en el cerebro mediante el reforzamiento de las sinapsis prestablecidas
dando lugar, posteriormente, a la formacién de nuevas vias, es un hecho bien fundamen-
tado actualmente. Desde esta perspectiva, la cantidad de cambios plésticos se define a par-
tir de dos etapas, la primera relacionada con las conexiones existentes, resultado del de-
sarrollo neuronal controlado genéticamente que varia entre los individuos; y la segunda con
el efecto de las influencias ambientales, entradas aferentes y demandas eferentes. La prime-
ra etapa es un requisito necesario para que tenga lugar el desarrollo de la segunda.

La conducta, en general, y el aprendizaje, en particular, son la manifestacién del fun-
cionamiento coordinado del sistema nervioso. Asi mismo, los cambios que puedan produ-
cirse en la actividad de un sistema neuronal distribuido, posibilitarfan el establecimiento de
nuevos patrones de activacidn cerebral para la generacién de una funcién conductual espe-
cifica. El concepto de sistema neuronal distribuido nos permite entender por qué, ante la
disfuncién de una parte concreta del sistema, atn sigue siendo posible que la conducta se
manifieste, aunque se presenten algunas modificaciones mds o menos perceptibles. Estudios
llevados a cabo con la finalidad de comprobar c6mo es posible que cambios en la actividad
cerebral puedan no afectar a la conducta, han puesto de relieve que dentro de un sistema
distribuido, cuando una parte se encuentra afectada, el propio sistema establece una cierta
reorganizacion funcional para impedir que la conducta desaparezca. En la actualidad, la for-
ma en la que esto tiene lugar en conductas o procesos cognitivos superiores no es bien cono-
cida. Sin embargo, no siempre la flexibilidad en la reorganizacién que posee un sistema dis-
tribuido es beneficiosa. Hay ocasiones en las que se encuentran patrones de activacién cortical
anormales que dan lugar a la sintomatologia de una patologia.

El concepto de que la plasticidad es una capacidad del cerebro para activarse como res-
puesta a una lesién o alteracién, promoviendo asi la recuperacién funcional o compensar la
funcién perdida, es un error conceptual. Puesto que cualquier conducta o proceso cogniti-
vo (normal o patoldgico) es la consecuencia del funcionamiento de un determinado circui-
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to cerebral, con mayor o menor participacién de diferentes regiones, los sintomas de una
lesién no son especificos de la regién cerebral focal danada, sino mds bien de la expresién
de los cambios plasticos que tienen lugar en el resto de regiones (no afectadas) que compo-
nen el circuito relacionado con la conducta o proceso concreto. Las mejorfas funcionales
rapidas es probable que sean el resultado de la mejorfa de una zona afectada pero no dana-
da, en donde sus elementos neuronales se recuperan del shock poslesional tras resolverse los
procesos de penumbra, pero no de la recuperacién del dafio en si mismo. Los procesos que
tienen lugar una vez establecido el dafio final, estarfan relacionados con el reaprendizaje (mds
que con la recuperacién) mediante la compensacién de sistemas neuronales alternativos exis-
tentes con el establecimiento de nuevos cambios estructurales sindpticos.

9.2.2. Muerte celular programada del desarrollo

Desde el nacimiento estamos perdiendo continuamente células en nuestros érganos y teji-
dos, al tiempo que se estén generando otras. La muerte celular puede deberse, fundamen-
talmente, al efecto de una lesién o alteracién y al efecto de una programacién y regulacién
genética (genes pro y antiapoptdticos), aspecto este tltimo que se conoce como Muerte
Celular Programada (MCP). La MCP, junto con la generaciéon de nuevas células, cumple
una funcién homeostdtica manteniendo el tamafo y funcién de érganos y tejidos. Cual-
quier alteracién en algunos de estos aspectos puede dar lugar a la aparicién de patologia.
El sistema nervioso, a diferencia de lo que ocurre en el resto de érganos y tejidos, no se
encuentra sometido a este tipo de homeostasis puesto que las células nerviosas, a excepcién
de las que se hallan en el giro dentado y en el bulbo olfatorio, no tienen la capacidad de
dividirse. La MCP, durante el neurodesarrollo, constituye un proceso fundamental y nece-
sario para la formacién del sistema nervioso, cumpliendo, al menos, tres funciones: ) regu-
lacién del tamafo de la poblacién de células progenitoras, &) correccién de errores y ¢) re-
gulacién de la cantidad de conectividad entre neuronas y sus zputs aferentes y eferentes.

a) En cuanto a la funcién de requlacion del tamanio de la poblacion de células progenitoras,
la MCP servirfa tanto para regular el ndmero éptimo de células necesario en la for-
macién de una determinada estructura o sistema como para eliminar aquellas células
con inestabilidad genética (por ejemplo: células con variaciones cromosémicas).

b) La funcion de correccion de erroves se realizarfa a través de la eliminacién selectiva de
células relacionadas con la migracién ectépica, con las prolongaciones axonales in-
correctas o con una inadecuada inervacién con relacién a sus 7nputs aferentes y
eferentes. Aunque en algunas ocasiones se ha considerado que esta correccién de
errores podria ser la funcién principal de la MCR, el hecho de que en muchas pobla-
ciones de neuronas se produzca la muerte sin existir errores y que ante la presencia
de errores importantes durante el desarrollo éstos persistan, ha llevado a considerar
que la funcién de correccién de errores de la MCP no serfa una funcién fundamen-
tal, como se ha sugerido en algunos casos. En este sentido, se considera una hipéte-
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sis alternativa que consiste en admitir que, aunque puede ocurrir la correccién de
errores mediante la MCP, no parece probable que sea la causa principal de la pérdi-
da masiva de células posmitéticas normales durante la diferenciacién neuronal.

¢) Por ultimo, la fincién de regulacion de la cantidad de conectividad entre neuronas y sus
inputs aferentes y eferentes es, posiblemente, la principal funcién desempenada por la
MCP. Esta consideracién proviene de la idea, aceptada generalmente, de que las neu-
ronas se producen en exceso con el fin de que puedan competir para contactar
con otras células y ajustar su niimero con el fin de asegurar la adecuada inervacién con
sus objetivos (otras neuronas y células de glia). Esta competencia estaria relacionada
con el mantenimiento tréfico, proporcionado tanto por otras neuronas como por la
glia. Asi pues, se considera que la funcién principal de la MCP, en el desarrollo del
sistema nervioso de la mayoria de los vertebrados, es el emparejamiento de las neu-
ronas, con sus eferencias y aferencias, y la glia con relacién a la competencia por los
factores tréficos.

En algunas regiones del sistema nervioso (giro dentado y bulbo olfatorio), la neurogé-
nesis durante la edad adulta puede resultar util tanto para la plasticidad necesaria del fun-
cionamiento normal, como para la recuperacién tras una lesién. Sin embargo, esta plastici-
dad y recuperacién supone la modificacién de los circuitos ya establecidos, por lo que la
MCP tendria la funcién de evitar esta modificacién mediante la eliminacién del exceso de
células que no se incorporan de una manera eficaz y util funcionalmente. El mecanismo
de esta muerte durante la etapa adulta serfa el mismo que el que se produce durante el
desarrollo: la pérdida del soporte tréfico. La ausencia de MCP durante el desarrollo tendria
efectos nocivos, como por ejemplo la aparicién de ectopias que podrian llevar a malforma-
ciones anatémicas y letalidad embrionaria. Después de la etapa de sinaptogénesis, las con-
secuencias de la eliminacién de la MCP no parecen tener efectos tan importantes.

9.2.3. Periodos criticos

El conocimiento sobre la regulacién de los periodos criticos, o periodos de maxima suscepti-
bilidad, se ha convertido en una piedra angular de la informacién requerida para comprender
adecuadamente la relacién entre cerebro y aprendizaje. El concepto de periodo critico hace
referencia al momento en el que los circuitos cerebrales, implicados en una funcién determi-
nada, presentan una particular receptividad para procesar ciertas formas de informacién y no
otras. Es decir, las neuronas que conforman un sistema concreto presentan una forma extre-
ma de sensibilidad para sufrir modificaciones por efecto de una estimulacién o experiencia
concreta. A veces, se necesita que los estimulos ambientales estén presentes de forma prolon-
gada para conseguir que dichos circuitos puedan adquirir un desarrollo continuado normal.
Es el conocimiento de estos momentos especificos lo que nos permitirfa comprender y dise-
fiar estrategias de intervencién mds adecuadas para conseguir mejores aprendizajes y, de esta
manera, optimizar los recursos naturales del individuo en relacién con su ambiente.
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Esquemdticamente podriamos resumir las funciones de los perfodos criticos en los siguien-
tes aspectos: 1. Seleccionar los inputs que le son propios a cada sistema neuronal para su
desarrollo. 2. Seleccionar los patrones de actividad eléctrica (potenciacién o inhibicién de
las sinapsis) mds adecuados para la formacién de los diferentes sistemas. 3. Consolidar la
estructura de los cambios que tienen lugar en los distintos sistemas.

El periodo critico es dependiente del uso, y su inicio y regulacién no se produce sim-
plemente por la edad, sino también por la experiencia. Los circuitos en desarrollo requieren
de la apropiada activacién neuronal para su formacidn, y si esto no sucede quedan en esta-
do de espera, durante un cierto tiempo, hasta que ocurra. Para que el periodo critico de un
estadio del desarrollo se inicie es necesario que los 7nputs procedentes del estadio anterior se
hayan efectuado, si esto no ocurre no podrén establecerse las conexiones neuronales que
conforman una determinada funcién cerebral.

9.2.4. Dano cerebral temprano

Margaret Kennard, en la década de 1930, establecié la nocién de que las lesiones que se pro-
ducen durante la lactancia, afectan en menor medida a la funcién correspondiente de esa
regién cerebral que cuando las mismas lesiones se producen en una edad m4s avanzada. Es
decir, las lesiones cerebrales adquiridas durante edades tempranas tienen consecuencias menos
graves y de menor duracién que si se producen en etapas posteriores de la vida. Esta idea
fue establecida por Kennard tras la comparacién de los efectos de lesiones unilaterales en la
corteza motora de monos lactantes y monos adultos, quien observé que las lesiones en los
monos lactantes tenfan un efecto funcional mis leve que en los adultos. A este efecto se
le denominé “principio de Kennard”, y con €l se indicaba que el cerebro en desarrollo pue-
de producir una reparacién con mds facilidad que el cerebro desarrollado. Aunque inicial-
mente esta idea fue mantenida por algunas investigaciones experimentales, la propia Mar-
garet Kennard cuestiond su principio y diferentes trabajos neurocientificos de laboratorio,
desarrollados a partir de la década de 1970, empezaron a obtener datos contradictorios con
este supuesto. Estos datos sefalaban que el efecto de las lesiones tempranas sobre la con-
ducta es muy complejo y depende de muchos factores, tales como la edad a la que se pro-
duce la lesién, la edad a la que se evaltan los efectos, la conducta que se evalda, la regién
cerebral dafada y la exposicién a las hormonas gonadales.

En la actualidad se considera que la recuperacién varfa en funcién de la edad en la que
se produce la lesién, habiéndose identificado 3 periodos criticos bésicos: 2) uno antes del
afio de vida, &) otro entre el 1.2y 5.° afio y ¢) otro después de los 5 afios.

a) Las lesiones que se producen antes del primer anio de vida producen, normalmente,
mayores alteraciones funcionales que las producidas en edades posteriores y suelen
estar asociadas con CI menores. Si la corteza se lesiona bilateralmente durante el
periodo de neurogénesis (que se completa hacia el 4.2 0 5.° mes del desarrollo embrio-
nario), la recuperacién funcional suele ser casi total. Esto es debido a la continua-
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b)

c)

cién de la divisién de las células madre intactas, lo que haria posible que el cerebro
sustituyese las células dafiadas o bien redistribuyese las sanas existentes que podrian
continuar dividiéndose. Poco tiempo después de iniciarse la neurogénesis comienza
la migracién neuronal, continuando durante varias semanas después de que ésta haya
finalizado, inicidndose el proceso de diferenciacién de los neuroblastos (células pro-
cedentes de las células madre que pierden la capacidad de dividirse) para convertir-
se en los diferentes tipos de neuronas. La diferenciacién termina, en general, en el
momento del nacimiento, aunque la maduracién neuronal (crecimiento de dendri-
tas, axones y formacién de sinapsis) se produce durante afos y en algunas regiones
(bulbo olfatorio y e hipocampo) continda hasta la vida adulta. Si a partir del 4.° mes,
momento en el que se estd produciendo el proceso de migracién y diferenciacion
para la formacién bdsica de los circuitos neuronales y que suele completarse hacia el
8. mes de vida posnatal, se produce una alteracién o destruccién de las neuronas,
la conectividad entre diferentes regiones cerebrales (corticales, corticosubcorticales
y subcorticales) se verd afectada de modo permanente. En esta etapa, el cerebro es
especialmente sensible a la lesién.

Las lesiones producidas entre el 1.2y el 5. afio de vida posnatal suelen producir un cier-
to grado de reorganizacién de la funcidn cerebral. Esta reorganizacion es posible por-
que atin se estdn desarrollando las dendritas y los axones, y estos tltimos tienen cier-
ta capacidad para superar los obstdculos producidos por las lesiones y alcanzar sus
destinos sindpticos utilizando otras rutas. Este mecanismo de adaptacién permite que
se creen conexiones funcionales cuando se presenta alguna alteracién en su desarrollo
normal.

Las lesiones producidas después del 5.2 asio suelen tener una recuperacion funcional
minima o nula. Si una vez establecida la migracién y efectuada la diferenciacién de
los circuitos éstos se danan, la capacidad de reorganizacién de la conectividad
se encuentra muy limitada. No obstante, es probable que se produzca algtn tipo de
recuperacién funcional como consecuencia de la reorganizacion de circuitos locales
en las dreas afectadas directa o indirectamente.

El dafio cerebral en nifios debe considerarse con mucha precaucién. A pesar de las evi-
dencias cientificas en contra del principio de Kennard, todavia algunos profesionales siguen
manteniendo que la recuperacién de la lesion cerebral en el nifio es mejor que en el adulto,
aspecto éste que en muchas ocasiones tiene repercusiones negativas en el futuro desarrollo
y formacién del nifio. En la actualidad, se considera que las lesiones cerebrales adquiridas
en edades tempranas suelen producir problemas significativos en el futuro, en mayor o menor
grado, dependiendo de la edad en la que se produzca la lesién. Asi, por ejemplo, un dafio
cerebral frontal en un nifio pequefo, cuando todavia esta regién se encuentra inmadura y,
por tanto, no se espera del nifio que tenga una adecuada conducta relacionada con esta
regién, como se esperaria en edades posteriores (relacionada con demandas sociales, plani-
ficacién o ejecucién de la conducta), no darfa muestras evidentes de alteracién. Mientras
que en Educacién Primaria las demandas de las funciones frontales no son tan exigentes, a
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partir de la Ensefianza Secundaria Obligatoria (11-12 anos) se le exige un importante con-
trol de las mismas (por ejemplo, capacidad para organizar su tiempo, planificar sus activi-
dades, responsabilidad para realizar sus deberes y corregir los fallos en los mismos). Este tipo
de lesién conllevard, a medida que el nifio vaya aumentando en edad, la evidencia de pro-
blemas relacionados con la atencién, memoria, organizacién, autocontrol o autorregulacién
emocional. Una adecuada comprensién de la problemadtica real del nifio debe tener en cuen-
ta tanto el contexto de la lesién cerebral como el momento del desarrollo en el que se encuen-
tra. El contexto de la lesién incluye todas las variables ambientales que puedan afectar a su
funcionamiento cognitivo, emocional y social (situacién familiar y escolar), asi como el tiem-
po transcurrido desde la lesién y algtin tratamiento especifico que haya recibido.

El concepto de desarrollo implica que el nifio se encuentra en un proceso constante de
adquisicién de conocimientos, nuevas habilidades y repertorios conductuales a medida que
va respondiendo y adaptidndose a los cambios ambientales. Con el fin de maximizar la recu-
peracién es necesario saber cémo ha afectado la lesion a la estructura y funcién cerebral, qué
influencias ambientales positivas y negativas estdn interviniendo en su situacién concreta,
cémo su situacion especifica induce a quienes le rodean a actuar de una determinada mane-
ra'y como su desarrollo se ve afectado por la propia lesién cerebral.

Como ya senalamos al principio del capitulo, el nifio se encuentra inmerso dentro de
un continuo proceso de aprendizaje mediatizado en gran medida por el contexto escolar.
Por ello, se hace necesario identificar sus puntos fuertes y débiles, desarrollar estrategias de
intervencién compensatorias orientadas a la mejoria y comprobar periédicamente los
progresos que va realizando con relacién a su grupo normativo y a él mismo en el funcio-
namiento cognitivo, motor, emocional, social y conductual. Para ello, se requiere una ade-
cuada relacién del profesional o profesionales que proporcionan las orientaciones de inter-
vencién con la escuela. Un aspecto importante que hay que tener en cuenta en el nifio con
dano cerebral adquirido hace referencia a las posibles acciones legales que se podrian llevar
a cabo, con el fin de obtener una compensacién por el mismo. En este caso serd necesario
que los diferentes especialistas que han evaluado y/o tratado al nifio proporcionen la ade-
cuada informacién sobre la naturaleza de la lesién y de sus posibles efectos, tanto en el
presente como en el futuro, y qué tipo de asistencia es probable que pueda necesitar. La
Neuropsicologia Infantil, en los casos de lesiones tempranas, suele ser compleja porque
la vida del nifio estd empezando a construirse y debemos predecir en qué medida la lesién
cerebral le afectard a lo largo de su desarrollo y en la vida adulta.

9.3. Alteraciones del neurodesarrollo

El término “alteraciones del neurodesarrollo” es un término relativamente nuevo que se refie-
re a un conjunto de trastornos relacionados con la forma anémala de desarrollo del cerebro
del nifio. Estos des6rdenes pueden estar causados tanto por factores genéticos como neuro-
nales y ambientales, afectando aproximadamente al 1-3% de la poblacién, y dar lugar a alte-
raciones fisicas, cognitivas y emocionales que pueden tener consecuencias para los indivi-
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duos, sus familias y la sociedad en general. Frecuentemente, las consecuencias de estas alte-
raciones interfieren en el proceso de aprendizaje, la conducta y la adaptacién al medio. Bajo
el término alteraciones del neurodesarrollo, podemos encontrarnos un grupo variado de
condiciones tales como Trastornos con Déficit de Atencién con o sin Hiperactividad (TDAH),
Desérdenes del Desarrollo del Lenguaje (DDL), Dificultades del Aprendizaje (DA), epi-
lepsia, trastornos del espectro autista, sindrome de La Tourette y otras condiciones especi-
ficas como retraso mental, pardlisis cerebral, problemas de conducta y deficientes habilida-
des de organizacién y autorregulacién. La prevalencia de algunas de estas alteraciones es
variable, siendo las mds frecuentes las dificultades del aprendizaje (5% de los nifios en edad
escolar), seguidas de los desérdenes del desarrollo del lenguaje (3-5%) y los des6rdenes por
dificultades atencionales (3-5%). En menor porcentaje se encuentran las alteraciones aso-
ciadas a retraso mental (1%) y epilepsia (1%).

Las DA suelen ser un factor comun en los diferentes desérdenes del neurodesarrollo,
habiéndose sefialado seis factores principales como responsables de estas dificultades:

Lesiones estructurales y efectos tdxicos.
Efectos hormonales.

Lateralizacién hemisférica.

Retraso madurativo.

Privacién ambiental.

Factores genéticos.

EANA- I

Sea cual sea la causa, los nifios con DA, como consecuencia de alteraciones en el neu-
rodesarrollo, suelen presentar una evolucién a nivel escolar que es referida como desadap-
tada, aunque en general no se encuentra una incidencia mayor de delincuencia ni de pro-
blemas psiquidtricos que en la poblacién general.

Existe un grupo de nifios con alteraciones del desarrollo que, por su frecuencia de apari-
cién, son objeto importante de fracaso escolar, aun a pesar de poseer, en su mayorfa, un nivel
intelectual medio. Este grupo se engloba bajo el término de Dificultades Especificas del Apren-
dizaje (DEA), que hace referencia a un desorden de cardcter neurolégico (relacionado con el
neurodesarrollo) responsable de un funcionamiento cerebral atipico. La alteracién de las mani-
festaciones cognitivas que se presentan no son esperables en funcién del nivel intelectual del
nifio, no estando producidas por un desorden emocional ni por una deficiente exposicién al
aprendizaje. Es una condicién que acompaiia al individuo a lo largo de su vida, pudiendo
tener un efecto negativo en quien lo padece a distintos niveles: social, emocional, educativo y
profesional. Un nifio con DEA procesa y adquiere la informacién de forma diferente a la que
lo hace un nifio normal como consecuencia, por ejemplo, de su escasa memoria, deficiente
razonamiento o dificultades en la solucién de problemas. Las DEA, aunque pueden presen-
tarse aisladamente, en ciertos casos coexisten junto con otros trastornos: déficit de atencién
con y sin hiperactividad, desérdenes de conducta, alteraciones sensoriales u otras condiciones
médicas o neurolégicas (como la diabetes, bajo peso al nacer, intervencién cardiaca neonatal,
leucemia linfobléstica o hidrocefalia, etc.). En general, los nifios con DEA rinden por debajo
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de sus compafieros de curso durante toda su escolaridad y tienen menos probabilidad de rea-
lizar estudios superiores. La Neuropsicologfa aplicada a esta 4rea tiene una doble funcién, por
un lado determinar el origen de la dificultad y por otro buscar las estrategias de aprendizaje
mids adecuadas, generalmente compensatorias, para poder seguir la adquisicién del conoci-
miento impartido en su nivel educativo. Las DEA pueden dividirse en dos grupos generales:

Dificultades de Aprendizaje No Verbal (DANV) y Dificultades de Aprendizaje Verbal (DAV).

En cada uno de estos grupos quedan incluidos diferentes sindromes clinicos.

9.3.1. Sindromes clinicos que cursan con Dificultades de Aprendizaje no Verbal (DANV)

Las DANV han sido ampliamente estudiadas por Rourke y su equipo de trabajo. Se carac-
terizan por la presencia de déficits primarios en algunas dimensiones de la percepcién tdc-
til y visual, habilidades psicomotoras complejas y resolucién de situaciones novedosas. Estos
déficits primarios conducen a déficits secundarios en atencién tictil y visual, asi como a limi-
taciones significativas en el 4mbito de la conducta exploratoria. De estos déficits secunda-
rios se derivan otros terciarios consistentes en alteraciones en memoria visual y tdctil, for-
macién de conceptos, solucién de problemas y capacidad para contrastar hipétesis. Por
tltimo, estos déficits llevan a dificultades significativas en las dimensiones del lenguaje refe-
ridas al contenido (significado) y a la funcién (pragmdtica). En general, las DANV se encuen-
tran relacionadas con la dificultad en la ejecucién de movimientos habiles, en interpretar
los gestos faciales y emocionales de los demds, en comprender aspectos del entorno que les
rodea, fingir o anticipar su conducta. Estos déficits interfieren significativamente con el ren-
dimiento académico y aspectos psicosociales o adaptativos. Los puntos fuertes a nivel neu-
ropsicoldgico en estos nifios se centran en las dreas relacionadas con la percepcién, atencién
y memoria auditivas, especialmente para material verbal.

A nivel cerebral, las manifestaciones neuropsicolégicas del sindrome sugieren una alte-
racién principal en el hemisferio derecho, considerandose que esta disfuncién serfa una con-
dicién suficiente para producir las DANV. No obstante, el hecho de que estas dificultades
se presenten en muchos individuos con importantes alteraciones de la sustancia blanca en
la mayoria de las regiones cerebrales, ha llevado a sugerir que éstas serfan una condicién
necesaria para producir las manifestaciones asociadas al sindrome. Entre los trastornos més
frecuentes que cursan con DANV podriamos citar el sindrome de Asperger, sindrome de
Williams, agenesia del cuerpo calloso, hidrocefalia, leucemia linfocitica aguda, traumatis-
mo craneoencefilico y sindrome de alcoholismo fetal.

A) Sindrome de Asperger (SA)

Desde que en 1944 Asperger informara del primer caso de este sindrome, considerado
como una forma de autismo, el conocimiento neuropsicolégico actual del mismo indica que
se trata de un desorden diferente al autista, aunque tenga ciertas semejanzas. El SA presen-
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ta importantes diferencias respecto del autismo en cuanto a su presentacién, curso y trata-
miento. La prevalencia es del 0,26 al 0,71%, siendo mds frecuente el diagndstico en nifos
que en nifas. La etiologfa no se conoce exactamente, habiéndose sugerido un componente
genético, dada la alta incidencia de rasgos del sindrome en familiares, aunque también se
considera la posibilidad de que, en algunos casos, pueda haberse producido algin tipo de
disfuncién cerebral durante las etapas pre, peri o posnatales. Se ha observado que las prin-
cipales alteraciones en la sustancia blanca se encuentran a nivel del cuerpo calloso.

Los sujetos con SA rinden en tests de inteligencia psicométrica dentro del rango de inte-
ligencia media y, normalmente, presentan mayores habilidades verbales que no verbales. El
perfil neuropsicolédgico del nifio con SA suele ser el siguiente: adecuada adquisicién del len-
guaje sin déficits gramaticales, apropiada expresién verbal, buenas habilidades de lenguaje
automdtico (lectura de palabras y articulacién) y de memoria verbal mecdnica (no es infre-
cuente encontrarnos con nifios que presentan un amplio conocimiento sobre alguna tem4-
tica concreta que han aprendido de memoria). Frente a estas capacidades preservadas se
encuentran otras que estdn alteradas en mayor o menor grado: comprensién de textos, habi-
lidades motoras, percepcién y memoria visuales y razonamiento de orden superior. En algu-
nos nifos las habilidades de razonamiento abstracto pueden encontrarse intactas como con-
secuencia de sus habilidades verbales preservadas, lo que les permite responder de forma
correcta a aquellas pruebas de razonamiento que cargan en contenido verbal y lo tienen muy
automatizado. El estilo de interaccién social se caracteriza por mostrar dificultades para apre-
ciar el humor, usar y comprender la conducta no verbal (prosodia y gestos) y los aspectos
con doble sentido del habla (humor, metiforas o sarcasmos), alteracién en el conocimien-
to de las normas y reglas sociales, lo que les conduce a tener dificultades para formar y
mantener relaciones sociales (no suelen tener amigos), a pesar de ser conscientes de esto
y molestarse por el aislamiento al que se encuentran sometidos. Aunque posean una ade-
cuada expresion verbal y puedan ser muy habladores, su comunicacién verbal es unilateral
(centrada en ¢él), pedante y con deficiente prosodia. También suelen ser caracteristicas del
sindrome las dificultades en coordinacién motora.

B) Sindrome de Williams

Es un desorden genético causado por una deleccién heterocigética de aproximadamen-
te 26 genes situados en el brazo largo del cromosoma 7 (7q11.23). El fenotipo a nivel fisi-
co se caracteriza por presentar anormalidades en el tejido conectivo, alteraciones cardiovas-
culares (normalmente estenosis adrtica supravalvular) y una dismorfologfa facial tipica (frente
ancha, engrosamiento del puente nasal, nariz respingona y corta, boca grande, labios grue-
sos y denticién irregular). El tono muscular, aunque tiende a aumentar en la vida adulta,
suele encontrarse reducido en estos nifios. Su tamafo cerebral se encuentra significativa-
mente mds reducido que en los nifos control de su edad. Aunque, en general, la sustancia
gris cerebral se mantiene dentro de los niveles de normalidad, a nivel de la corteza parietal
superior y occipital derecha se observa una reduccién tanto en nifios como en adultos. El
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volumen de la sustancia blanca, sin embargo, se presenta claramente reducido, con estre-
chamiento del cuerpo calloso en las porciones medias y posteriores. Aunque el perfil mas
frecuente de CI se encuentra entre leve y moderado (entre 60 y 40), algunos individuos pue-
den alcanzar niveles medios (90-100). Caracteristicamente, el perfil neuropsicolégico de
estos individuos incluye como puntos fuertes el lenguaje y el procesamiento facial, frente a
un significativo déficit visuoespacial. Algunos estudios han indicado también un gran inte-
rés por la musica. Conductualmente se caracterizan por hipersociabilidad, hiperactividad,
ansiedad y dificultades en las relaciones con sus companeros.

Durante el desarrollo, el fenotipo neuropsicolégico cambia, mostrando al principio un
importante retraso en todas las dreas, incluido el lenguaje, excepto en la percepcién de los soni-
dos y el reconocimiento de caras. Hacia los dos o tres afios suelen haber adquirido las estruc-
turas morfosintdcticas basicas. Aunque més lentos que los normales, los cuales entre los dos y
los ocho anos presentan un decremento significativo en el nimero de errores morfosinticti-
cos, los nifios con sindrome de Williams reducen este tipo de errores entre los cuatro y los 14
afios. La adecuada adquisicién de los componentes semdnticos, fluencia de palabras y voca-
bulario expresivo se ve afectada por un retraso en el desarrollo. La comprensién y la pragma-
tica del lenguaje suele encontrarse alterada. En cuanto a los déficits visuoespaciales asociados
al sindrome, se ha sugerido que los nifios y adolescentes tienen dificultades para dibujar los
aspectos globales de los estimulos de este tipo, con predisposicién hacia el procesamiento de
los rasgos locales o parciales. Los adultos, aunque también presentan dificultades para dibu-
jar los aspectos globales de los estimulos, son capaces de detectar tanto los rasgos globales como
los parciales. El rendimiento en la habilidad de copia de los individuos con sindrome de
Williams es similar al de nifios mds pequefos. En general, la copia de dibujos, dibujos libres,
construccién con cubos y orientacién de lineas se ven gravemente afectadas. Asi, por ejemplo,
cuando se les pide que copien una figura o realicen un dibujo libre, presentan una baja cohe-
sién de las partes del dibujo y una mala organizaciéon general. En la vida adulta no superan el
nivel de los nifios normales de 5 afios. La representacién del objeto que tienen que dibujar se
encuentra muy fragmentada. Sin embargo, a pesar de las severas alteraciones en las funciones
espaciales, muestran una importante habilidad para reconocer, discriminar y recordar caras
familiares y no familiares, con un rendimiento pricticamente normal. Por otra parte estos indi-
viduos son capaces de dibujar tanto rasgos globales como parciales de la figura humana. A
nivel neuroanatémico, la disminucién observada en las regiones parietales y occipitales se ha
relacionado con las dificultades en el procesamiento visuoespacial.

C) Agenesia del cuerpo calloso

El cuerpo calloso es la mayor estructura conectiva del cerebro y la agenesia del mismo
aparece en uno de cada 4.000 nacimientos. La agenesia completa o parcial se produce en las
primeras etapas de desarrollo, habiéndose considerado una etiologia genética, infecciosa,
vascular o téxica. Del 30 al 45% de los casos de agenesia tienen una causa identificable (el
10% tienen anomalias cromosdémicas y el 20-35% tienen sindromes genéticos reconocidos).
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El desarrollo del cuerpo calloso puede verse afectado por alteraciones en la neurogénesis,
migracién neuronal y desarrollo glial. Aunque se ha sugerido que las conexiones interhe-
misféricas podrfan producirse a través de la comisura blanca anterior, en el 60% de los indi-
viduos con agenesia del cuerpo calloso esta comisura estd mds reducida o se encuentra ausen-
te y sélo es mayor en el 10%. El patrén fenotipico de la agenesia difiere del sindrome de
desconexién cldsico observado en adultos tras la desconexién quirdrgica. La transferencia
interhemisférica de informacién visual simple no parece encontrarse afectada en los indivi-
duos con agenesia, pero si para informacién compleja, menos familiar y estimulos que son
dificiles de verbalizar, lo que indica la importancia del cuerpo calloso para las interacciones
interhemisféricas rapidas y efectivas.

Desde el punto de vista neuropsicolégico, el hecho de que los pacientes con agenesia pre-
senten una adecuada lateralizacion de las funciones corticales sugiere que las dificultades con-
ductuales y cognitivas observadas estarfan relacionadas con la falta de transferencia interhe-
misférica. El CI suele encontrarse dentro de la media. Aunque un 60% de sujetos presentan
diferencias entre la escala verbal y la manipulativa, no existen datos concluyentes respecto a cual
de ellas se encuentra més afectada. Las funciones mds alteradas son las relacionadas con el razo-
namiento abstracto, solucién de problemas, generalizacién y fluencia semdntica, aunque aten-
cién, memoria y habilidades espaciales suelen encontrarse por debajo de la media. Por el con-
trario, las capacidades lingiiisticas de denominacién, lenguaje receptivo y habilidades lectoras
léxicas se encuentran preservadas, pero no asi la comprensién de la sintaxis, pragmatica y pro-
cesamiento fonoldgico y de ritmos. La mayorfa de los nifos diagnosticados prenatalmente de
agenesia del cuerpo calloso presentan problemas de conducta de tipo leve o moderado.

D) Hidrocefalia

En edades tempranas puede producir un aumento de la cabeza (macrocefalia) y/o una pato-
logfa del tejido cerebral. La obstruccién de los ventriculos produce una expansién que se aso-
cia con riesgo de dafo en la sustancia blanca subcortical, incluyendo el tracto dptico, y en el
cuerpo calloso. Las causas pueden ser diferentes, indicindose como mds frecuentes durante la
etapa prenatal el mielomeningocele, sindrome de Dandy-Walker y estenosis acueductal. El mie-
lomeningocele es la forma mds grave y comun de aparicién de la espina bifida (defecto en el
cerramiento del tubo neural durante el primer mes de gestacién). Aproximadamente el 20%
de los ninos nacidos con hidrocefalia presentan el sindrome de Dandy-Walker, consistente en
un alargamiento de la fosa posterior, que conlleva la dilatacién del IV ventriculo. La estenosis
acueductal se produce, aproximadamente, en el 20% de los casos de hidrocefalia congénita,
como consecuencia del bloqueo u obstruccién del estrechamiento del acueducto de Silvio.

En general, el CI global de los nifios con HC, intervenidos quirdrgicamente y sin inter-
venir, se sittia en niveles por debajo de la media, aunque en algunos casos (menos del 40%)
puede encontrarse un CI dentro de ésta. Asf mismo, los nifios con HC grave que requieren
intervencién quirdrgica para la realizacién de una derivacién (Shunt), presentan un CI sig-
nificativamente menor que los que la presentan en estado leve, aunque ambos grupos sue-
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len puntuar por debajo de la media general. El CI se mantiene estable a lo largo del tiem-
po o suele disminuir. Las discrepancias entre el CI verbal y el manipulativo en favor del pri-
mero, suelen ser frecuentes, sugiriéndose que estas diferencias podrian ser debidas a los défi-
cits en planificacién, enlentecimiento en la velocidad de procesamiento y habilidades en la
resolucién de problemas espaciales, aspectos éstos que no se evidencian en edad preescolar.
Las mayores diferencias entre el CI verbal y el manipulativo, asi como la mayor disminu-
cién en el CI total, parecen encontrarse en aquellos nifios con estenosis del acueducto de
Silvio. Estos hechos se han correlacionado con una mayor disminucién de sustancia blanca
a nivel posterior que anterior, y la discrepancia entre los tests verbales frente a los no verba-
les con el tamano del cuerpo calloso mds que con la severidad de la hidrocefalia. En este sen-
tido, se ha considerado la posibilidad de que las habilidades no verbales se encontrarfan afec-
tadas por la relativa mayor pérdida de sustancia blanca en el hemisferio derecho, o por la
dificultad al acceso de las funciones hemisféricas derechas como consecuencia de la disge-
nesia callosa. La presencia de dificultades visuomotoras y visuoperceptivas es una constan-
te en los nifios con hidrocefalia, habiéndose considerado como posibles explicaciones la pre-
sencia de déficits a nivel psicomotor y en planificacién, organizacién, control atencional,
automonitorizacién e impulsividad, aspectos que provocarfan mayores alteraciones en tests
perceptivo-motores que en tests verbales.

En general, el desarrollo de las habilidades cognitivas no verbales depende de la integri-
dad de la sustancia blanca en ambos hemisferios. Cuando se presentan anomalias en el cuer-
po calloso, asociadas a hidrocefalia, éstas se centran en la regién posterior del cuerpo y en el
esplenio. La regién posterior del cuerpo permite la asociacién entre los I6bulos parietales (impli-
cados en el procesamiento espacial y en la integracién sensoriomotora) y entre los lébulos occi-
pitales (responsables de los procesos visuales). Estos hechos son compatibles con la hipStesis
de Rourke de que los déficits visuoespaciales y visuomotores en nifios con alteraciones en la
sustancia blanca estarfan reflejando una reducida relacién entre los inputs y los outputs, asi
como la falta de una adecuada integracién entre diferentes modalidades sensoriales y la infor-
macién motora como consecuencia de las alteraciones en las vias de proyeccién. En condi-
ciones normales, la relacién entre la sustancia gris y la blanca es mayor en el hemisferio dere-
cho a favor de la blanca, lo que justificaria la especializacién del hemisferio derecho para el
procesamiento de la informacién novedosa, de los estimulos complejos y la integracién de la
informacién plurimodal. Por el contrario, el hemisferio izquierdo estarfa especializado en el
procesamiento unimodal y cédigos sobreaprendidos, como es el caso del lenguaje.

Aunque tradicionalmente se ha considerado que las habilidades para el lenguaje se
encuentran preservadas en los niflos con HC, actualmente se sabe que éstas no son total-
mente normales. Se han observado dificultades en la conciencia metalingiiistica y en la com-
prensién de estructuras gramaticales complejas. Asi mismo, transmiten menor contenido e
incluyen aspectos mds ambiguos de la informacién que los nifios control. Su lenguaje sue-
le tener un contenido superficial y, ademds, suelen hablar mucho. Aunque el vocabulario y
las habilidades sintdcticas se encuentran intactas, el habla espontdnea se caracteriza por per-
severaciones, uso excesivo de frases sociales sobreaprendidas y comentarios tangenciales. Con
la edad estas caracteristicas disminuyen. También presentan un menor rendimiento que los
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sujetos control en fluencia verbal, denominacién rdpida y automaticidad o recuperacién
rdpida de la palabra, todos ellos relacionados con el enlentecimiento en la velocidad de pro-
cesamiento.

En relacién a la memoria verbal y el aprendizaje, los nifilos con HC muestran un patrén
de dificultades relacionado con el recuerdo demorado de historias, aprendizaje de listas de
palabras y pares asociados, sin embargo, alcanzan un adecuado rendimiento en recuerdo
inmediato. Este patrén parece mantenerse estable a lo largo del tiempo. La presencia de una
mayor alteracién de la memoria a largo plazo en ninos mayores sugiere que con la edad, al
aumentar las experiencias y la complejidad de las tareas, se requieren mayores estrategias
organizativas para el eficiente almacenamiento y recuperacién de la informacién. El que
estos nifios presenten un importante efecto de recencia estarfa en consonancia con estas difi-
cultades de tipo organizativo en el procesamiento de la informacidn, las cuales se asocian
con la severidad de la afectaciédn de la sustancia blanca subcortical. En memoria visual, el
rendimiento general suele ser mds deficiente que en verbal, al encontrarse afectado tanto
el componente de recuerdo inmediato como el demorado. Sin embargo, la interpretacién
de estos resultados es dificil como consecuencia tanto de las alteraciones presentadas a
nivel de organizacién de la informacién y tareas visuomotoras, empleadas para valorar
la memoria visual, como de los posibles efectos que sobre el hipocampo y otras regiones
temporales mediales y diencefélicas ejerce la compresién que produce la HC.

La atencién se encuentra especialmente comprometida en la fase aguda de la HC, aun-
que en fases crénicas pueden observarse déficits en atencidn selectiva, focalizada y dividida
como consecuencia de encontrarse comprometidos los sistemas de arousal-activacién, media-
tizados por la sustancia blanca de las regiones posteriores.

Los datos referentes a las funciones ejecutivas indican que los nifios con HC pueden
presentar dificultades en la integracién de tareas complejas y resolucién de problemas nue-
vos, abstraccién, razonamiento conceptual y flexibilidad mental. Sin embargo, se conside-
ra que estas alteraciones no son debidas a una alteracién especifica de las regiones frontales
comprometidas con las funciones ejecutivas, sino de la sustancia blanca subcortical, afec-
tando a las vias subcorticales de conexién entre las regiones posteriores y las anteriores. Asi,
aunque las funciones ejecutivas pueden verse alteradas, esto no se debe a una disfuncién
frontal per se, sino a que esta regién frontal no recibe la informacién suficiente y adecuada
de las regiones posteriores para su apropiado procesamiento.

Los ninos con HC obtienen bajas puntuaciones en todo tipo de tareas que requieran
velocidad de procesamiento, independientemente de que se encuentren mediatizadas por
experiencias motoras y visuales (por ejemplo, rastreo visual, coordinacién visuomanual y
manipulacién fisica de los estimulos) o por otro tipo de actividades (por ejemplo, busque-
da de palabras o comprensién de formas gramaticales complejas). Este enlentecimiento gene-
ralizado para las respuestas automadticas, consecuencia de la afectacién de sustancia blanca,
repercutirfa en la memoria de trabajo necesaria para la comprensién de la informacién com-
pleja que requiera un nivel de exigencia temporal determinado. A nivel académico tienen
problemas con la comprensién de informacién contextual, textos escritos y habilidades de
copia. Aunque no presentan problemas para escribir las letras, su alineamiento y espaciado
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en las palabras es deficiente, por lo que les resulta posteriormente dificil leer lo que ellos mis-
mos han escrito. Su velocidad de escritura es baja y las dificultades en la solucién de pro-
blemas matemdticos y cdlculo son evidentes en etapas tempranas.

E) Leucemia linfocitica aguda

La leucemia linfocitica aguda, también llamada leucemia linfobl4stica aguda, y el cdn-
cer cerebral representan mds de la mitad de los cdnceres pedidtricos. Los avances en el diag-
néstico y tratamiento precoz han incrementado considerablemente la supervivencia en nifios
menores de 15 afios que padecen algtin tipo de cdncer, especialmente la leucemia. Hace algu-
nas décadas, el diagnéstico de leucemia linfocitica aguda conllevaba una esperanza de vida
muy corta, pero hoy dia el 90% de los casos tienen una esperanza mayor de 5 afios, gracias
a la profilaxis y empleo de agentes anticancerigenos. Aunque la tltima finalidad de la tera-
pia contra el cincer es curarlo, los onc6logos han de valorar el coste entre la efectividad de
la terapia y la toxicidad que se puede aceptar.

La terapia consiste bdsicamente en cirugia, quimioterapia y radioterapia, bien solas o en
alguna combinacién, pudiendo variar las dosis y la combinacién de los agentes terapéuticos
en funcién del diagndstico y estado de la enfermedad. El tratamiento para la leucemia y los
tumores cerebrales frecuentemente conlleva altas dosis combinadas de radioterapia y qui-
mioterapia. La disfuncién neurocognitiva que este tipo de terapia produce se encuentra rela-
cionada, especialmente, con el dafio cortical y con la sustancia blanca subcortical. La radio-
terapia se ha asociado con cambios en la sustancia blanca. En general, los nifios con leucemia
tratados con quimioterapia y radioterapia, entre los efectos a largo plazo que presentan,
sufren alteraciones neuropsicoldgicas a nivel de velocidad de procesamiento, atencién, memo-
ria, habilidades constructivas e importantes déficits en destrezas aritméticas. Se encuentran
diferencias entre el CI verbal y el manipulativo en favor del primero. Las dificultades en for-
macién de conceptos y solucién de problemas también es frecuente que aparezcan. El mayor
déficit se encuentra a nivel de los componentes cognitivos no verbales: habilidades psico-
motoras, integracion visuomotora, atencién general, memoria visuoespacial y razonamien-
to visuoespacial, un patrén compatible con el de dificultades de aprendizaje no verbal. La
mayor alteracién se produce cuando la edad a la que se aplica la terapia anticancerigena es
temprana, indicando la mayoria de los estudios que existe una mayor susceptibilidad a la
yatrogenia, y que los efectos adversos no se hacen aparentes hasta varios afios después de
la intervencién y dependen del tratamiento empleado.

F) Traumatismo craneoencefdlico
Es una de las causas mas comunes de discapacidad adquirida durante la infancia, esti-

méndose que 250 de cada 100.000 nifios nacidos tendrdn un TCE antes de los 15 anos. El
85% sufre un TCE leve, y aunque algunos nifios pueden presentar diferentes problemas
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cognitivos (disminucién de la atencién, enlentecimiento psicomotor, dificultades de memo-
ria y sintomas conductuales), éstos suelen desaparecer al poco tiempo, especialmente en
nifios en edad escolar sin problemas premérbidos. Aquellos otros en los que persisten las
dificultades, tras el TCE leve, se han asociado a una historia premérbida de dificultades de
aprendizaje y problemas de conducta, aspecto éste que obliga a diferenciar entre alteracio-
nes debidas al dafio cerebral y las relacionadas con los problemas funcionales existentes antes
del TCE. El 25% de los TCE son de cardcter moderado o grave, donde las secuelas neu-
ropsicoldgicas se hacen mds patentes.

Las causas del TCE son diversas (accidentes de tréfico, caidas, golpes, etc.), encontrdn-
dose el mayor nimero de casos en nifios menores de tres afios, por lo que la edad preesco-
lar (cero a seis afios) es el periodo de mayor riesgo. Las caidas debidas a la alta actividad y la
falta de conciencia del peligro suelen ser las causas principales de TCE en estas edades, segui-
das de los accidentes automovilisticos. El porcentaje de muertos tras un TCE se sitda en tor-
no al 14% para nifios mayores de 14 afios y del 50% para menores de dos afos, lo que esta-
ria reflejando la mayor vulnerabilidad al TCE en los nifios mds pequenos. La incidencia es
mayor en niflos que en nifas y varfa con la edad. A nivel preescolar la relacién es de 1,5:1,
a nivel escolar es de 4:1, con traumatismos mds severos y mayor nimero de muertes en nifios
que en nifias. A medida que avanza la edad y se aproxima la adolescencia, disminuye la inci-
dencia en nifas y aumenta en nifos, posiblemente asociado a los mayores niveles de activi-
dad y conducta exploratoria. Los fines de semana, periodos de vacaciones y por la tarde,
cuando el nifo estd mds implicado en actividades de juego y ocio, es cuando mayor inci-
dencia existe.

La patologfa asociada al TCE depende, como en el adulto, de factores tales como la mag-
nitud de la fuerza del impacto, los vectores intracraneales de la fuerza transmitida (lineal o
rotacional), grosor del crdneo y cuero cabelludo, lugar del impacto y presencia o ausencia
de fractura craneal. El traumatismo a cabeza cerrada es el de mayor incidencia en los nifios,
siendo la causa mds frecuente las fuerzas de aceleracién y desaceleracidn, y los lugares cere-
brales mas afectados las regiones fronto-basales, I6bulos temporales y sustancia blanca. A
veces también se encuentra presente el efecto del contragolpe. Mientras que las lesiones foca-
les se producen como resultado de los vectores lineales (traslacion), el dafio axdnico difuso
se asocia con las fuerzas de rotacién que hacen girar la cabeza tras el impacto. Puesto que el
cerebro del nifio se encuentra en desarrollo, la etiologia del TCE cambia durante el mismo,
dando lugar a diferentes consecuencias segin la etapa del neurodesarrollo en la que se encuen-
tra el cerebro. Asi, por ejemplo, el lactante, que tiene poca fuerza en la musculatura del cue-
llo, ofrece menos resistencia a la fuerza del impacto y su crdneo, al ser més fino, puede oca-
sionar méds fracturas. Sin embargo, las contusiones, laceraciones y hematomas subdurales
son menos frecuentes que en el adulto debido a la flexibilidad y aberturas craneales (sutu-
ras y fontanelas). También son menos frecuentes los efectos del contragolpe y la pérdida de
conciencia en los lactantes que en otros grupos de edad. Por el contrario, la epilepsia pos-
traumdtica es més habitual. Estas diferencias relacionadas con la edad son importantes para
comprender que la fisiopatologfa, secuelas y recuperacién del nifio con TCE no pueden
extrapolarse de los datos obtenidos del adulto.
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Mencién especial tiene, dentro del contexto de las dificultades de aprendizaje no ver-
bal, el efecto del TCE sobre la sustancia blanca durante la infancia y la nifiez. En la infan-
cia y primeras etapas de la nifiez la mielinizacién estd atn por realizarse. Si bien esto per-
mite que los hemisferios cerebrales tengan una cierta elasticidad y absorban la fuerza del
impacto mejor que en niflos mayores o en adultos, tiene la desventaja de que las fibras ain
no mielinizadas son particularmente vulnerables a los efectos del estiramiento y, por tanto,
hace més vulnerable al nifio al dafio axénico difuso. Es este aspecto el que hace posible incluir
al nifio con TCE dentro de la clasificacién de las DANYV, ya que suele presentar un perfil
neuropsicolégico compatible con esta clasificacién. Muchos de los déficits se encuentran
relacionados con alteraciones en velocidad de procesamiento y motora, habilidades visuoes-
paciales, discrepancia entre CI verbal y manipulativo en favor del primero, alteraciones en
aritmética mental y memoria visuoespacial. Ademds, al nivel de funcionamiento psicoso-
cial, muchos de estos nifios presentan las caracteristicas asociadas al sindrome de DANV.
Aunque no es infrecuente que los nifios con TCE presenten también alteraciones en memo-
ria verbal y funciones del lenguaje, que no son compatibles con las DANYV, esto es debido
a las lesiones de tipo focal que se han producido al nivel de las regiones frontales y el polo
temporal.

G) Stndrome de alcoholismo fetal

Entre 1973 y 1975 Jones y sus colaboradores acunan el término Sindrome de Alcoholis-
mo Fetal (SAF) para referirse a una trfada de caracteristicas observadas en nifios expuestos a
los efectos del alcohol ingerido por sus madres durante la gestacién. Esta consiste en

a) disfunciones del SNC;
b) anomalfas craneofaciales y
¢) deficiencias en el crecimiento pre y/o posnatal.

El SAF no se diagnostica siguiendo la ley del todo o nada, pudiendo existir variaciones
en las manifestaciones de los sujetos en funcién de la cantidad de alcohol ingerido por la
madre, la duracién de la ingesta y el momento del embarazo. Actualmente suele utilizarse
la denominacién Desérdenes del Espectro del Alcoholismo Fetal (DEAF), término mds
amplio que el SAF, para describir el amplio rango de efectos resultantes de la exposicién al
alcohol durante la gestacion, desde la forma mds grave hasta la més leve. El efecto teratogé-
nico del alcohol se produce porque puede pasar libremente la placenta, afectando al des-
arrollo de las células y tejidos durante la etapa embrionaria.

El mecanismo mediante el cual el etanol afecta al desarrollo del sistema nervioso depen-
de del estado del desarrollo embrionario. En las primeras etapas del mismo (desde la con-
cepcién hasta la 3.2 semana) acttia como citotdxico, causando la muerte celular o altera-
ciones cromosémicas letales. Entre la 4.2 y la 10.2 semana, el efecto citotéxico produce un
exceso de muerte neuronal reduciendo el tamafio cerebral (microcefalia) y anormalidades
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en la migracién neuronal que desorganizan la estructura celular y los tejidos. Entre la 8.2
y la 10.2 semana, el etanol sigue desorganizando y retrasando la migracién neuronal, por
lo que la sinaptogénesis que tiene lugar en este momento no se forma normalmente. En
el 3. trimestre la exposicién al alcohol produce dafios en el cerebelo, hipocampo y cor-
teza pre-frontal, lo que conlleva déficits neurolégicos, problemas cognitivos y de conduc-
ta. La forma en la que el alcohol actda para producir el SAF puede ser variada (hipoxia y
acidosis por alteracién de la circulacién umbilical, produccién anémala de neurotrans-
misores que conduce a anomalias neuroendocrinas, reprimiendo a nivel talimico la libe-
racién de la hormona del crecimiento). Diferentes autores llaman la atencién sobre la
ingesta de alcohol en mujeres con posibilidades de quedarse embarazadas, ya que en muchas
ocasiones el desarrollo embrionario se produce antes de que se sepa que se ha iniciado la
gestacion.

El SAF es la causa mds frecuente de retraso mental, presentdndose con mds frecuencia
que el sindrome de Down y la espina bifida. Un aspecto que cabe sefialar con relacién a las
caracteristicas psicosociales del nifio con SAF es que suelen criarse en instituciones de adop-
cién o en hogares donde uno o los dos progenitores son alcohélicos, lo que supone un fac-
tor de riesgo adicional en su desarrollo, conducta y ajuste general.

A nivel neuroanatémico los hallazgos mds significativos del nifio con SAF son éstos:

a) Reduccién de la béveda craneal y del tamano cerebral.

b) Anormalidades en la corteza perisilviana parietal y temporal, con una mayor afecta-
cién de la sustancia blanca en estas regiones que de la sustancia gris.

¢) Disminucién en la porcién ventral de los lébulos frontales, con mayor afectacién
izquierda.

d) Disminucién de la asimetria en el 16bulo temporal (los sujetos control muestran una
mayor asimetria a favor de la sustancia gris del hemisferio derecho).

¢) Reduccién de la porcién anterior del vernis cerebeloso.

/) Agenesia o reduccién del cuerpo calloso.

2) Reduccién del volumen de los ganglios basales, especialmente del nicleo caudado
(implicado en las funciones cognitivas superiores).

/) Disminucién del hipocampo izquierdo.

Desde el punto de vista neuropsicolégico los nifios con SAF presentan disminucién del
ClI total, alteracién en memoria y aprendizaje verbal y visual relacionado con la evocacién
pero no con el reconocimiento, dificultades en comprensién de palabras, denominacién y
en atencién sostenida visual y enlentecimiento en la velocidad de procesamiento, especial-
mente en aquellas tareas que implican esfuerzo pero no en las que implican procesamiento
automdtico. También se hacen patentes las dificultades en tareas perceptivas visuales que
exigen integracién de la informacién. Por dltimo, en cuanto a las funciones ejecutivas, los
nifios con SAF muestran alteraciones relacionadas con la flexibilidad cognitiva, empleo de
estrategias para la resolucién de problemas y fluencia fonética. A nivel conductual, los pro-
blemas en las relaciones sociales y emocionales suelen ser frecuentes.
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H) Tiastorno por Déficit de Atencidn con Hiperactividad (TDAH)

ElI TDAH es un desorden multifactorial, con una etiologia compleja y un sustrato
genético importante. Su presentacién clinica es heterogénea, observindose en todas las
culturas. Supone importantes gastos econémicos, problemas familiares y efectos negati-
vos sobre el proceso de aprendizaje. El componente de inatencién se manifiesta en dis-
tractibilidad, fantasfas (sofiar despierto) y dificultad para centrarse en una tarea de forma
prolongada (atencién sostenida), mientras que el componente de hiperactividad lo hace
a través de la inquietud, habla excesiva e impaciencia. Ambos componentes predisponen a
tener accidentes y, en general, a presentar una conducta inapropiada. Mientras que el com-
ponente de inatencidn suele persistir en el tiempo, el de hiperactividad tiende a dismi-
nuir. Durante el periodo de escolarizacién, los nifios con TDAH suelen presentar alte-
raciones en los aprendizajes escolares y en las interacciones sociales durante la etapa de
Primaria. Durante la Educacién Secundaria, los problemas se centran en fracaso escolar,
baja autoestima, relaciones interpersonales deficientes con los compafieros, problemas con
los adultos, especialmente los padres, y no es infrecuente la presencia de actos delictivos
y abuso de sustancias.

Afecta al 5-10% de nifios y al 4% de los adultos, lo que indica una alta prevalencia.
Aunque existe una variabilidad en las tasas de persistencia del desorden en la vida adulta, se
considera, como norma general, que es persistente en el tiempo. Los predictores de persis-
tencia estdn relacionados con la historia familiar de TDAH, las alteraciones psiquidtricas y
los problemas psicosociales, siendo mayor el riesgo cuanto més predictores se encuentren
presentes en la historia familiar. La comorbilidad con desérdenes de tipo psiquidtrico mani-
fiesta diferencias entre el nifio y el adulto. Mientras que en ambos casos suelen ser comunes
los des6rdenes de ansiedad y humor, en el nifio se incluyen también el trastorno oposicio-
nal-desafiante y las alteraciones de conducta. No obstante, la persistencia del desorden en
la vida adulta no siempre se encuentra asociada a una alteracidn significativa en la vida dia-
ria y laboral del adulto, pudiéndose observar una disminucién en la severidad del trastor-
no, como norma general, en el tiempo, lo que parece estar indicando que la susceptibilidad
genética puede verse influenciada durante el curso del desarrollo. En este sentido, se ha indi-
cado que aunque el 20% de los nifios diagnosticados de TDAH presentan en la vida adul-
ta un funcionamiento significativamente alterado como consecuencia de la presencia de
importantes déficits de atencién e hiperactividad, sintomatologia psiquidtrica y problemas
psicosociales, un 60% muestra un nivel intermedio de afectacién en estos componentes y
un 20% no manifiesta ninguna alteracién.

Los estudios de familias estdn de acuerdo en aceptar un incremento entre dos y ocho
veces mayor de nifios con TDAH cuando alguno de los padres o hermanos presenta el mis-
mo trastorno, considerdndose a los cromosomas 16p13 y 17p11 como posibles responsa-
bles del mismo. Los estudios de adopcién también senalan una etiologia genética. Los fami-
liares adoptivos de nifios hiperactivos tienen menor probabilidad de presentar el TDAH y
trastornos asociados que los familiares biolégicos. Se han relacionado alteraciones en la neu-
rotransmision catecolaminérgica, con el TDAH. Los genes receptores de la dopamina (DRD4
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y DRD5), el gen transportador de la dopamina y el gen de la dopamina beta-hidroxilasa
(que cataliza la conversién de la dopamina a norepinefrina) parecen encontrarse alterados
en las regiones frontales, particularmente en la corteza pre-frontal y estructuras y circuitos
subcorticales asociados. Diferentes estudios han demostrado que los sujetos con TDAH tie-
nen niveles de dopamina y norepinefrina disminuidos como resultado de la alteracién en
sus respectivos sistemas de transporte. La eficacia de los agentes estimulantes (por ejemplo,
metilfenidato), estarfan confirmando que las anormalidades observadas en este trastorno
tendrian un origen primario a nivel catecolaminérgico.

Estudios de neuroimagen estructural sefialan la existencia de anomalias, fundamental-
mente menores voldmenes en la corteza frontal, cerebelo y estructuras subcorticales, inde-
pendientemente de la medicacién a la que hayan estado sometidos los sujetos con TDAH.
Los estudios funcionales también sefialan la implicacién de los sistemas fronto-subcortica-
les en la aparicién del trastorno. Aunque no existe un acuerdo sobre la localizacién precisa
y lateralizacién de la alteracién observada, en general los estudios de neuroimagen estdn de
acuerdo en aceptar la disfuncién en los sistemas fronto-subcorticales como responsables del
TDAH. Las estructuras subcorticales (caudado, putamen y globo palido) son parte del con-
junto de circuitos neuronales subyacente al control motor, funciones ejecutivas, inhibicién
de la conducta y la modulacién de los sistemas de recompensa. Los sistemas fronto-subcor-
ticales, asociados con el TDAH, poseen abundancia de catecolaminas, las cuales se encuen-
tran implicadas en los mecanismos de accién de los medicamentos estimulantes utilizados
en esta patologfa. Estos medicamentos inhiben el transportador de la dopamina y bloquean
la recaptacién de la dopamina y norepinefrina en las neuronas presindpticas, aumentan-
do la liberacién en la hendidura sindptica, reduciendo los sintomas de inatencién, hiperac-
tividad e impulsividad. Un modelo que parece plausible sobre los efectos de la medicacién
estimulante en el TDAH sugiere que a través de las vias dopaminérgicas y noradrenérgicas
estos medicamentos incrementan las influencias inhibitorias de la actividad cortical sobre
las estructuras subcorticales.

El DSM-1V establece tres tipos de TDAH: 1. Predominantemente hiperactivo-impul-
sivo, 2. Predominantemente inatento y 3. Combinado. La mayoria de los nifios con TDAH
presentan el tipo combinado. No obstante, se debe senalar que esta divisién no estd total-
mente aceptada por todos los especialistas en el tema. Asi mismo, aunque se acepta que el
TDAH presenta frecuentemente una comorbilidad con las dificultades del aprendizaje,
el rango varia entre el 10% en unos estudios y el 80% en otros, sugiriéndose que los pro-
blemas de aprendizaje que tienen lugar en estos nifos tienen una significacién clinica debi-
da a la alteracién que el trastorno conlleva. En este sentido, se ha indicado que los nifios con
TDAH no presentan un nivel intelectual general inferior a la media, mostrando una distri-
bucién normal similar a la del grupo control.

Con relacién al rendimiento neuropsicolégico de nifios con TDAH, los primeros estu-
dios indicaban resultados contradictorios en el funcionamiento cognitivo. Estas contradic-
ciones fueron interpretadas en el contexto de problemas metodoldgicos (tamafo de las mues-
tras, criterios de seleccién y ausencia de control de los potenciales efectos de los desérdenes
comérbidos que podrian existir). En la actualidad, la caracterizacién neuropsicolégica del

274



Capitulo 9: Neuropsicologia Infantil

nifio con TDAH es compleja y no estd exenta de dificultades. Un aspecto importante que
se debe sefialar en este sentido hace referencia al sentido y capacidad motivadora de la tarea.
En la evaluacién neuropsicoldgica de las personas con TDAH se debe tener en cuenta que
la seleccién y secuencia de las tareas son importantes. Asi, la naturaleza aburrida y repetiti-
va de muchas tareas cognitivas pueden no elicitar el méximo rendimiento neuropsicoldgi-
co, por lo que los resultados podrian estar reflejando aspectos motivacionales més que alte-
raciones neuropsicoldgicas.

Las principales caracteristicas neuropsicoldgicas que se han asociado al TDAH son las
siguientes:

a)

6)

¢

d)

¢)

P

La memoria de trabajo, tanto verbal como espacial, se ha indicado que se encuentra
alterada, siendo mds frecuente la alteracién en memoria de trabajo espacial que ver-
bal. Posiblemente esta diferencia se encuentre relacionada con el significado de la
tarea. Ante tareas que presentan un significado semdntico o espacial el rendimiento
de los nifios con TDAH es semejante al de los nifios sin dificultades de aprendizaje.
Por el contrario, cuando las tareas carecen de significado el rendimiento empeora.
Una explicacién a este hecho podria residir en lo anteriormente expuesto.
Variables de la actividad mental (velocidad de procesamiento y atencién). La velo-
cidad de procesamiento se encuentra afectada en relacién con los diferentes tipos
de respuesta que se exigen, verbal o motora. En general, los sujetos con TDAH
presentan una mayor lentitud de respuestas verbales que motoras, lo que sugiere
un déficit en la velocidad de procesamiento para respuestas verbales pero no para
motoras. La atencidn se encuentra alterada en el componente de vigilancia (aten-
cién sostenida).

Las alteraciones observadas en el lenguaje se encuentran asociadas con las acciones
sociales (pragmadtica del lenguaje). Los nifilos con TDAH presentan una capacidad
disminuida para utilizar un autolenguaje, aspecto critico para mediatizar su
conducta y aplicarse las reglas establecidas, cambian continuamente el foco de inte-
rés de la conversacidn y sus respuestas no suelen encontrarse relacionadas con las
preguntas que se les hacen. Estos déficits en las habilidades del lenguaje pueden pro-
ducir dificultades en la comunicacién, conduciendo a problemas sociales. También
suelen mostrar problemas con el andlisis del lenguaje hablado y repiten mucho lo
que ya han dicho.

Con relacién a sus pensamientos, presentan una cierta dificultad para mantenerlos
dentro de un orden ldgico, entorpeciendo la organizacién y categorizacion de la infor-
macién lingiifstica.

Suelen comprender sin problemas detalles de hechos acaecidos en una narracién
(por ejemplo, historia en televisién), pero sin embargo suelen tener dificultades a
la hora de comprender y recordar la relacién causal entre los eventos acaecidos
en la historia.

Fisicamente son mds activos, pero muestran dificultades para controlar sus respues-
tas y realizar tareas motoras que exigen componentes motores finos.
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2) Suelen tener dificultades en la resolucién de tareas visuoespaciales complejas, que
implican la integracién de maltiples operaciones cognitivas (por ejemplo, planifica-
cién, organizacién, memoria de trabajo y atencién sostenida).

/) Las funciones ejecutivas, especialmente las relacionadas con el control de la impul-
sividad, planificacién y resolucién de problemas suelen encontrarse afectadas en
mayor o menor grado.

9.3.2 Sindromes clinicos relacionados con Dificultades de Aprendizaje Verbal (DAV)

Las DAV se refieren a un conjunto de dificultades en la adquisicién de habilidades relacio-
nadas con el lenguaje oral y/o escrito que no se justifican por alteraciones neuroldgicas, sen-
soriales ni motoras, defectos auditivos, retraso intelectual, trastornos psicopatolégicos o
deprivacién ambiental. El diagnéstico se realiza sobre la base de exclusién de los aspectos
enumerados. La etiologifa se encuentra relacionada normalmente con alteraciones genéticas,
encontrdndose una mayor incidencia en nifios con padres que padecen DAV. La heredabi-
lidad se encuentra en torno al 50-75%, siendo la concordancia en gemelos dicigéticos del
orden del 50-75% y del 70-95% en monocigéticos. El modelo de herencia es poligénico,
por lo que puede encontrarse una variabilidad importante dentro de este grupo de dificul-
tades de aprendizaje.

A nivel neuroanatémico, estudios de neuroimagen indican la presencia de una simetria
entre el plano temporal derecho e izquierdo, indicando una disminucién en el volumen del
plano temporal izquierdo, el cual estd mds aumentado que el derecho en nifios y adultos
normales. En algunos casos, incluso, el plano temporal derecho se ha encontrado con mayor
tamafio que el izquierdo. Asi mismo, también se han encontrado diferencias respecto a los
sujetos normales en el giro supramarginal izquierdo y el frontal inferior izquierdo. Estudios
con técnicas de neuroimagen funcional indican una menor activacién en el hemisferio izquier-
do. La falta de asimetrfa estructural normal parece estar asociada a una reducida especiali-
zacién funcional hemisférica izquierda para el lenguaje, como se ha puesto de manifiesto
mediante SPECT. Esta técnica de neuroimagen funcional revela una reducida activacion del
hemisferio izquierdo ante tareas de tipo verbal.

Con relacién a las funciones neuropsicolégicas, el CI muestra discrepancias, siendo
inferior el CI verbal frente al manipulativo, generalmente superior a 15 puntos, lo que
equivale a una desviacién tipica de 1 o superior. El empleo de la discrepancia entre CI
verbal y manipulativo debe tomarse con precaucién ya que aproximadamente un 18%
de los nifios con un desarrollo del lenguaje normal tienen una discrepancia igual o mayor
a 18 puntos entre el CI verbal y el manipulativo. Las dificultades en memoria de traba-
jo verbal suelen presentarse en la mayoria de los sujetos. Otras alteraciones, tales como
dificultades motrices o falta de automatizacién en algunos aspectos de la conducta, sue-
len estar presentes en un niimero importante de sujetos. Entre las DAV mds importan-
tes podemos senalar el Trastorno Especifico del Desarrollo del Lenguaje (TEDL) y la dis-

lexia del desarrollo.
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A) Trastorno Especifico del Desarrollo del Lenguaje (TEDL)

EITEDL hace referencia a un conjunto de dificultades en la adquisicién del desarrollo
del lenguaje oral que no se justifica por alteraciones neurolégicas sensoriales ni moto-
ras, defectos auditivos, retraso intelectual, trastornos psicopatolégicos o deprivacién ambien-
tal. El diagndstico se realiza sobre la base de la exclusién de los aspectos enumerados. El tras-
torno engloba un grupo muy heterogéneo de nifios, habiéndose establecido a nivel clinico,
al menos, cuatro subtipos:

1. Nifios con un nimero desproporcionado de problemas en el desarrollo de la gra-
mdtica acompafados, algunas veces, de problemas léxico-semdnticos y algunas limi-
taciones en sus habilidades no verbales.

2. Nifios con desérdenes graves del lenguaje receptivo, referidos algunas veces como

nifios con manifestaciones de agnosia auditiva verbal.

Nifios con problemas en la produccién del habla.

Nifos con alteracién del lenguaje pragmético (dificultades para utilizar adecuada-

mente el lenguaje en un contexto determinado).

b

Cuando un nifio con TEDL se incluye en uno u otro subtipo, se quiere decir que el déficit
mds severo es el relacionado con el subtipo, pero no excluye que coexistan otros déficits, en
menor grado, relacionados con otros subtipos. Aunque en general se considera la existencia de
una patologia comtn a los diferentes subtipos, no se descarta que puedan existir distintas con-
diciones clinicas con diferente etiologfa. Cuando los déficits que caracterizan a cada subtipo se
presentan en su forma mds leve a edades tempranas, es dificil distinguirlo de un simple retraso.

La etiologfa del TEDL se ha relacionado con componentes genéticos, con una hereda-
bilidad en torno al 45-77%. En gemelos dicigéticos la concordancia oscila entre el 46-69%,
mientras que en monicigdticos estd entre el 70-96%. La prevalencia es mayor en nifios que
en nifas, con una relacién 3:1. Lai ez a/, en 2001, informan de una familia, estudiada duran-
te tres generaciones, en la que una mutacién genética habia producido, en el 50% de los
miembros, un trastorno grave del lenguaje con un patrén hereditario de tipo autosémico
dominante. La mutacién se encontraba en un gen del cromosoma 7 y todos los miembros
afectados la presentaban. Por el contrario, los miembros no afectados tenfan una secuencia
normal de bases de ADN en ese gen. Hoy dia se acepta que el tipo de herencia mds frecuente
en el TEDL es poligénica, lo que darfa cuenta de la amplia variedad en la sintomatologa.
Otros loci que parecen estar implicados se sitdan en los cromosomas 13 y 16. Aunque los
estudios de andlisis de pedigri y de gemelos sugieren la existencia de una influencia genéti-
ca en la etiologia del TEDL, no se conoce con exactitud la forma en la que los genes inter-
vienen. Se ha considerado, como hipétesis mds probable, que la alteracién genética duran-
te la etapa prenatal estarfa afectando al proceso de la migracién neuronal, dando como
resultado una organizacién cerebral anémala.

Los casos de TEDL puros suelen ser infrecuentes en la practica clinica. Asi, por ejemplo,
los estudios relacionados con la coordinacién motora en nifios con TEDL indican que entre
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el 40-90% de estos nifios cumplen también los criterios para el diagnéstico de desérdenes de
la coordinacién motora y entre el 20-60% los cumplen para el diagnéstico de trastorno por
hiperactividad con déficit de atencién. Algunos trabajos han indicado que la comorbilidad
del TEDL con otros desérdenes del desarrollo puede ser amplia, encontrdndose un porcen-
taje medio de comorbidad, con al menos uno de entre otros siete trastornos del desarrollo,
de aproximadamente el 52%. Trabajos recientes indican que los nifios con TEDL, asi como
los que presentan desérdenes de la coordinacién motora y trastorno de hiperactividad con
déficit de atencidn, suelen presentar algtin tipo de dificultad en velocidad de procesamiento,
memoria de trabajo y funciones ejecutivas. Las funciones ejecutivas, o algunas de ellas, po-
drfan encontrarse afectadas por la limitada capacidad en la memoria de trabajo asi como por
la velocidad de procesamiento. Los nifios con TEDL muestran un enlentecimiento en la velo-
cidad de procesamiento y un menor nivel de rendimiento en tareas de memoria de trabajo
que requieren almacenamiento simultdneo y procesamiento de la informacién. También se
ha informado de dificultades en atencidn selectiva y sostenida, resolucién de problemas y
regulacién de la emocién. La posible existencia de una comorbilidad y la necesidad de esta-
blecer un diagnostico adecuado obliga a llevar a cabo un diagnéstico diferencial entre aque-
llos trastornos que comparten determinados fenotipos neuropsicolégicos. Los nifios con
TEDL presentan un alto riesgo de problemas académicos siendo, ademds, muy vulnerables
a estos problemas como consecuencia de la importancia de la adquisicion del lenguaje, ya no
s6lo para la vida diaria, sino también para el aprendizaje de las materias instrumentales (lec-
tura y escritura) sobre el que descansa la mayoria de los conocimientos escolares. Las difi-
cultades en el 4rea del cdlculo y la aritmética también suelen estar presentes, tanto para la rea-
lizacién de las operaciones como para la resolucién de problemas basados en el lenguaje, lo
que les convierte en ninos de alto riesgo para el aprendizaje de las matemadticas. Presentan
una menor competencia social que su grupo normativo y tienen una mayor probabilidad de
presentar problemas de conducta. EI CI muestra discrepancias, siendo inferior el verbal al
manipulativo: generalmente se observa una diferencia superior a 15 puntos.

Una cuestién que debe ser indicada hace referencia al hecho de que si después de una
lesién cerebral temprana en las dreas del lenguaje, éste se mantiene porque se produce
una reorganizacién funcional mediante el desplazamiento de su control hacia el hemisferio
contralateral, ;por qué no se produce la reorganizacion tras la afectacién de la migracién
neuronal responsable del TEDL? La explicacién que se ha considerado reside en que la alte-
racién cerebral producida en el TEDL se debe a una variacién estructural sutil del desarro-
llo cerebral, la cual es probablemente demasiado pequefia como para inducir la reorganiza-
cién hemisférica, sin embargo, es lo suficientemente importante como para producir una
situacién cerebral adversa para el adecuado aprendizaje y procesamiento del lenguaje.

A nivel neuroanatémico, estudios de neuroimagen indican la presencia de una simetria
entre el plano temporal derecho e izquierdo en sujetos con TEDL. Estudios con técnicas de
neuroimagen funcional indican una menor activacién en el lébulo temporal izquierdo. La
falta de asimetria estructural normal parece encontrarse asociada a una reducida especiali-
zacién funcional hemisférica izquierda para el lenguaje, como ha sido puesto de manifiesto
mediante SPECT. Esta técnica de neuroimagen funcional evidencia una reducida activacion
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del hemisferio izquierdo ante tareas de tipo verbal. Puesto que los estudios de neuroimagen
funcional se encuentran limitados en su aplicacién en nifos, tanto por aspectos éticos (apli-
cacién de isétopos radiactivos sélo con fines de investigacién) como metodolégicos (movi-
miento frecuente de los nifios), los conocimientos sobre las anormalidades morfofunciona-
les en nifos estdn limitados a grupos pequefios de pacientes. El paradigma de escucha dicética
también ha sido utilizado para el estudio funcional de la especializacién hemisférica del len-
guaje en nifios con TEDL. Estos estudios suelen sefialar que, mientras que los nifios con-
trol presentan una ventaja del oido derecho para el procesamiento de informacién verbal,
en los nifios con TEDL esta ventaja se encuentra reducida, lo que sugiere una disfuncién en
las dreas de especializacién del lenguaje en el hemisferio izquierdo, aunque no siempre estos
resultados han sido replicados. Esta discrepancia podria estar relacionada con las tareas emplea-
das y con la seleccién de las muestras.

Una hipétesis desarrollada en los tltimos afios sugiere que una proporcién importante
de individuos que presentan el TEDL manifiestan anomalias en el desarrollo de las estruc-
turas cerebrales que constituyen el sistema de memoria procedimental (circuitos fronto-basa-
les), especialmente el drea de Broca y el nicleo caudado, lo que lleva a producir alteracio-
nes de tipo lingiifstico y no lingiiistico.

B) Dislexia del Desarrollo (DD)

Durante las dos dltimas décadas se ha producido un importante aumento de la investi-
gacién sobre la DD, que es posiblemente la dificultad especifica de aprendizaje mds estu-
diada. La DD hace referencia a una dificultad inesperada en la adquisicién de la lectura con
relacién a otras habilidades cognitivas. La conceptualizacién como “dificultad inesperada”
alude a la presencia de una dificultad en la adquisicién del proceso lector en un nifio que
presenta un adecuado rendimiento a nivel intelectual, motivacional y que se encuentra
expuesto a una instruccién lectora formal y continuada, sin deprivacién ambiental que pudie-
ra justificar el fracaso. Afecta aproximadamente al 80% de los nifios con dificultades de
aprendizaje. Aunque el reconocimiento de la dislexia se efectué hace mds de 100 anos, la
conceptualizacién de ésta como una dificultad especifica de aprendizaje es un concepto rela-
tivamente reciente. Ademds, se acepta que sigue un modelo dimensional como cualquier
variable biolégica, como por ejemplo, la altura, obesidad o hipertensién, por lo que existen
diferentes grados de dificultad lectora.

La DD es una condicién persistente y no remite con la edad o el tiempo, por lo que no
puede considerarse como un retraso del desarrollo, sino como una alteracién del mismo. No
obstante, debemos indicar que la expresién de la dificultad puede variar en el tiempo. Es
frecuente la mejoria en seguridad lectora, pero no en velocidad. Aunque se han formulado
diferentes teorfas para explicar la DD, actualmente se considera la teorfa fonolégica como la
principal. Esta considera que el aspecto basico de las dificultades lectoras reside en la difi-
cultad para reconocer, identificar y manipular las silabas y los fonemas dentro del lenguaje
hablado. Se produce en todos los sistemas ortograficos.

279



Manual de Neuropsicologia

La historia familiar supone el factor de riesgo mds importante para padecer la dislexia.
Cuando un nifio tiene un padre o madre con dislexia, tiene entre el 25 y el 50% de proba-
bilidades de presentarla y si tiene un hermano diagnosticado la probabilidad es del 40%. En
estudios realizados con gemelos se han observado tasas de concordancia del 40% en geme-
los dicigéticos (lo mismo que en el caso de hermanos) y del 68 al 100% en gemelos mono-
cigéticos. Aunque sabemos que la dislexia es heredable y familiar, conocemos muy poco
sobre la fisiopatologfa y el modo de transmisién. El profesor Galaburda, de la Universidad
de Boston, estd llevando a cabo un proyecto de investigacion para identificar los mecanis-
mos genéticos relacionados con la alteracién en la migracién neuronal responsable de la
adquisicién y procesamiento del sonido y la fonologfa. Por el momento, se sabe que en el
cerebro de los disléxicos, a diferencia de lo que ocurre en otras condiciones patolégicas (sin-
drome de alcoholismo fetal, rubéola congénita o retraso mental no especifico) en las que
existe una alteracién en la migracién neuronal de forma mds o menos generalizada, las alte-
raciones de la migracién se encuentran mds focalizadas en el hemisferio izquierdo (especi-
ficamente en la regién perisilviana, donde se incluye la corteza témporo-parietal y la tém-
poro-occipital relacionada con la seriacién de las letras y las palabras).

El proceso de adquisicién de la lectura se inicia a partir de dos sistemas neuronales bdsi-
cos situados en la regién posterior del cerebro, uno relacionado con procesos perceptivos
visuales y otro con procesos lingiiisticos. El sistema relacionado con los lingiiisticos se corres-
ponderia con la regién témporo-parietal, concretamente la porcién posterior de la circun-
volucién temporal superior, el giro angular y el giro supramarginal. El sistema relacionado
con los procesos perceptivos visuales se corresponderia con la regién occipito-temporal, en
concreto con el giro fusiforme y el giro lingual. El desarrollo de la adquisicién de la forma
escrita del lenguaje (grafema y ortografia) se procesa inicialmente en el mismo sistema neu-
ronal especializado en el procesamiento visual de objetos (regién occipito-temporal, en con-
creto en el giro lingual y giro fusiforme). A través de la experiencia lectora y la maduracién
del sistema occipito-temporal, los mecanismos implicados en el procesamiento visual de
objetos se van especializando en la percepcidn de las letras y las palabras. Esta especializa-
cién se refleja en el cambio que ocurre en la activacién de las regiones occipito-tempora-
les. Al inicio de la lectura la activacién del cortex occipito-temporal es bilateral (activacién
de la regién occipito-temporal derecha e izquierda), pero a medida que se van adquirien-
do las destrezas lectoras se produce una mayor activacién en la corteza occipito-temporal
izquierda en comparacién con la derecha, lo que permite aumentar la velocidad en el reco-
nocimiento de palabras (fluencia lectora). La regién occipito-temporal derecha quedaria
especializada para el reconocimiento de los objetos. El sistema occipito-temporal izquier-
do posibilita la identificacién rdpida de la palabra como un todo y la asignacién de un sig-
nificado (componente semdntico). No requiere précticamente recursos atencionales y rea-
liza un procesamiento muy répido, antes de que la informacién sea percibida conscientemente
por el sujeto.

Un requerimiento bésico para el desarrollo de la habilidad lectora es el establecimiento
de la relacién entre la representacién visual escrita de la palabra (ortografia) con su corres-
pondiente sonido (fonologfa), relacién que se consigue mediante la adecuada conexién entre
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el sistema especializado en el reconocimiento de las letras y palabras (occipito-temporal
izquierdo) y el sistema implicado en el procesamiento del lenguaje hablado (témporo-parie-
tal izquierdo). Para que se produzca esta relacién grafema-fonema se requiere, necesaria-
mente, la experiencia lectora, lo que indica la existencia de una plasticidad cerebral a través
de la cual se modula la adecuada relacién entre los dos sistemas. Cuando esta plasticidad no
puede darse por cualquier motivo, la integracién grafema-fonema se ve afectada y, conse-
cuentemente, también el normal desarrollo de la habilidad lectora. El sistema témporo-parie-
tal izquierdo, relacionado con el andlisis de las palabras (descodificacion fonoldgica), requie-
re recursos atencionales y presenta un procesamiento relativamente lento. Asi, esta regién,
especialmente la zona del giro angular, estarfa relacionada con la conversién grafema-fone-
ma. El sistema témporo-parietal incluye el drea de Wernicke, el giro supramarginal y el giro
angular. La region del drea de Wernicke estarfa relacionada con la comprensién del lengua-
je hablado, mientras que el giro supramarginal y el angular estarfan encargados de conver-
tir la forma visual de las letras y palabras en sus correspondientes sonidos para posterior-
mente dotarlos de su correspondiente significado. El giro angular y el giro supramarginal se
encuentran muy activos cuando los nifios estdn adquiriendo las habilidades lectoras, sugi-
riéndose que durante el proceso de adquisicién de la lectura una activacién deficiente en
estas regiones podria ser un indicador de c6mo serdn las habilidades lectoras.

Estudios realizados con RM, tanto en nifios disléxicos como en nifios sin dificultades
lectoras, indican que el patrén de activacién durante las tareas lectoras difiere significativa-
mente entre ambos grupos. Los nifios disléxicos presentan una mayor activacion en la regiéon
témporo-parietal del hemisferio derecho, mientras que los sujetos control la presentan en la
regién homologa del hemisferio izquierdo. Ademds, con la edad, los nifios disléxicos pre-
sentan una mayor activacion en las regiones frontales de ambos hemisferios cerebrales. Estas
diferencias sugieren que, en los nifios disléxicos, los sistemas cerebrales posteriores del hemis-
ferio izquierdo funcionan de forma anémala durante las tareas lectoras. La activacién de la
regién témporo-parietal derecha y frontal izquierda, apenas activadas en los nifios control,
estarfan intentando compensar el déficit de las regiones posteriores para automatizar la lec-
tura. La regién posterior derecha intentarfa compensar mediante procesos perceptivos (des-
cifrar el significado de la palabra como si se tratase de un dibujo), mientras que la regién
frontal izquierda lo harfa a través de la vocalizacion de la palabra. Sin embargo, esta com-
pensacién no seria suficientemente eficaz para conseguir una lectura fluida o automatizada.

Con relacién a la persistencia de la DD, el grupo de Shaywittz y sus colaboradores, de
la Universidad de Yale, ha comunicado recientemente los resultados obtenidos en un estu-
dio longitudinal. De un grupo de 43 nifios diagnosticados de DD a edades tempranas, todos
siguen manifestando dicha condicién a los 18 afios de edad. EI 56% continta presentando
una importante dificultad lectora, y aunque el 44% restante consigue una cierta mejoria,
ésta no les permite alcanzar los niveles normales de lectura fluida y automatizada.
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10

Evaluacion neuropsicologica

10.1. Proceso de la evaluacion neuropsicologica

La evaluacién neuropsicoldgica consiste en un examen comprehensivo de las funciones cog-
nitivas, conductuales y emocionales que pueden resultar comprometidas como consecuen-
cia de una afectacién funcional y/o estructural del sistema nervioso central, y que puede
obedecer a distintos objetivos:

* Identificar, describir y cuantificar déficits cognitivos y alteraciones conductuales que
se derivan de lesiones y disfunciones cerebrales de distinta etiologfa.

* Establecer medidas de linea base para controlar el dafio cerebral progresivo o los pro-
cesos de recuperacion.

* Evaluar la eficacia de la intervencién terapéutica de naturaleza médica, quirdrgica
y/o neuropsicoldgica.

* Determinar las secuelas sociales, laborales, legales, familiares y personales derivadas
de la lesién cerebral.

* Evaluar el estado cognitivo y afectivo para la formulacién de estrategias de rehabili-
tacién y disefio de intervenciones.

* Contribuir al diagnéstico diferencial.

El principal dmbito de aplicacién de la evaluacién neuropsicolégica es el sanitario,
que estd centrado fundamentalmente en la evaluacién de pacientes con patologia
neuroldgica y neuroquirtirgica, y también se aplica a patologia psiquidtrica, pedidtrica y
poblacién general médica y quirtrgica. Hay ademds otros 4mbitos de actuacién como
los servicios sociales, en el campo de la discapacidad y envejecimiento; el juridico-legal, en
la valoracién de secuelas como consecuencia de dano cerebral, simulacién y responsabi-
lidad civil, entre otros; el educativo, centrado en la deteccidn precoz de alteraciones y ase-
soramiento para la adaptacién curricular y, por tltimo, también en el dmbito laboral,
para evaluar las secuelas de algunas enfermedades laborales y/o realizar asesoramiento y
orientacién para la reintegracién al mundo laboral de personas con alteraciones neurop-
sicoldgicas.
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La evaluacién neuropsicoldgica, como proponen Lezak, Howieson y Loring (2004),
debe ser entendida como un proceso que se inicia con un acercamiento general al
problema, que viene determinado por el propdsito o motivo de la consulta, continta
con la realizaciéon de una entrevista y valoracién inicial, la seleccion de los tests que se
van a aplicar, la interpretacion de los datos obtenidos y culmina con la comunicacion de
resultados.

En el primer contacto con el paciente se recoge, en la entrevista y valoracién inicial,
la informacién de la que atn no se dispone mediante la realizacién de una historia neu-
ropsicolégica. Existen diversos modelos estandarizados de historia neuropsicolégica, mds
o menos exhaustivos, que en general suelen abordar los aspectos que se recogen en el cua-
dro 10.1. La historia neuropsicolégica nos va a permitir obtener informacién del pacien-
te y sus acompanantes acerca del motivo de la consulta, cudles son sus sintomas y cudl es
su actitud ante los mismos; mantener una constante observacién de su conducta, que
incluye atender al nivel de conciencia, apariencia, lenguaje, conducta motora, etc.; ob-
tener informacién para formular las primeras hipétesis y también delimitar el contexto
que nos permitird interpretar correctamente los resultados del examen realizado. De este
modo, el conocimiento de las circunstancias que motivan la evaluacién, si obtiene algu-
na ganancia econdmica o laboral, nos puede ayudar a valorar el modo en que el paciente
percibe el examen. Por otro lado, la informacién sobre el nivel educativo y la actividad
laboral pueden llegar a ser la mejor fuente de datos sobre el potencial cognitivo original,
convirtiéndose en fundamental para interpretar el rendimiento en los tests. Ademads, en
este primer momento del proceso, se obtendrd informacién acerca de las quejas del pacien-
tey cudl es su vivencia de lo que le sucede, lo que nos puede dar importantes pistas sobre
qué evaluar. Podemos pedirle que nos relate la historia de sus problemas, o también pode-
mos recurrir al uso de técnicas estandarizadas, como los listados de sintomas cognitivos, sin
olvidar que en algunos casos la informacién debe ser contrastada con la que nos ofrece un
familiar o allegado del paciente.

Lezak ez al. (2004) nos proponen algunos aspectos que deben ser explicados al pacien-
te en la entrevista y valoracién inicial antes de iniciar el examen, con la finalidad de esta-
blecer una adecuada empatia y potenciar su colaboracién. Esta preparacion es especialmente
importante en aquellas personas que manifiestan un elevado nivel de ansiedad y facilitard
que la ejecucién en las pruebas neuropsicoldgicas sea acorde a sus capacidades. Las explica-
ciones deben comprender:

* Propésito y naturaleza del examen.

* Utilizacién que se dard a la informacién recabada.

* Garantizar la confidencialidad.

* Indicar c6mo y cudndo se informard de los resultados.

* Ofrecer una breve explicacién de las tareas que debe realizar.

* Preguntar qué piensa acerca del examen y cémo se siente.
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Cuadro 10.1. Historia neuropsicologica

1. Datos de identificacion
- Nombre: - Edad: - Sexo: — Lugar de nacimiento:

— Datos de la familia de origen (lengua materna, nivel cultural y laboral de los padres):

Remitido por, motivo:

- Lateralidad (mano, ojo, pie):

2. Historia personal

— Historia del desarrollo:

Informacion prenatal (consumo de drogas o farmacos durante el embarazo) y perina-
tal (parto prematuro, anoxia, forceps):
Desarrollo fisico, personal y social:

— Historia académica (curso mas alto alcanzado, cursos repetidos, problemas
de aprendizaje...):

— Historia laboral (cualificacién profesional, trabajos realizados, ingresos...):

3. Historia médica

— Enfermedades de interés neuropsicoldgico (trastornos neurolégicos, TCE, epilepsia,
diabetes, dolores de cabeza, trastornos psiquiatricos...):

— Consumo/abuso de drogas:

— Déficits sensoriales y/o motores:

4. Historia familiar
— Historia de trastornos neuroldgicos, psiquidtricos, abuso de drogas, enfermedades
congénitas...:
5. Situacion vital actual
— Familiar: — Laboral: - Social: - Médica:
— De qué se queja, cémo se queja:
— Conciencia de enfermedad:
6. Observacion del paciente

— Conciencia: — Orientacion: — Atencion:

— Lenguaje: — Conducta motora: — Humor:

Con respecto a la seleccién de los tests y técnicas que se van a aplicar, se deben tener en

cuenta las funciones que hay que valorar y el nivel de exhaustividad con que se va llevar a
cabo el examen neuropsicolégico. Estos aspectos, junto con la finalidad de la evaluacién, las
limitaciones que conlleva el estado del paciente para la propia exploracién y el repertorio de
tests con que cuenta el examinador, determinardn la seleccién inicial de las pruebas que se
deben aplicar, que de modo flexible se ird modificando en funcién de los resultados que
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se vayan obteniendo. A la hora de seleccionar las pruebas, también debemos tener en cuen-
ta el orden de administracién con la finalidad de evitar interferencias entre las distintas fun-
ciones que se van a evaluar, el nimero de sesiones que hay que emplear, para evitar la fati-
ga por parte del paciente, asi como el efecto de la prictica cuando realizamos evaluaciones
de seguimiento. En esta linea, Lezak ez al. (2004) recomiendan que adaptemos la evalua-
cién a las necesidades, habilidades y limitaciones del paciente, para que podamos obtener infor-
macién de su estado al menor coste y con los mayores beneficios para él.

Por lo que respecta a las caracteristicas de las pruebas neuropsicolégicas, para su selec-
cién debemos tener en cuenta que posean fiabilidad y validez, utilidad, validez ecolégica,
sensibilidad a los cambios clinicos y adecuacién de sus contenidos, por el grado de dificul-
tad, a las capacidades y posibilidades del paciente. Para la seleccién de las pruebas puede ser
de utilidad recurrir a la utilizacién de manuales de evaluacién neuropsicolégica o compen-
dios de tests neuropsicolégicos, como el de Lezak ez al. (2004) y el de Strauss, Sherman y
Spreen (2000), entre otros.

A medida que se desarrolla el proceso de evaluacidn, el profesional va obteniendo
informacién, que en algunos casos le ayudard a ir respondiendo a las cuestiones plan-
teadas y en otros abrird nuevas preguntas. Por ello, es importante mantener un acer-
camiento flexible que permita una continua formulacién y reformulacién de hipétesis,
en busca de una descripcién o diagndstico neuropsicolégico cada vez més preciso. Es el
contraste de hipdtesis, que en realidad se extiende a todo el proceso de la evaluacién, lo
que determinard la orientacién que va tomando la exploracién, la seleccién de las prue-
bas, etc.

La interpretacion de los datos obtenidos en la evaluacién neuropsicolégica ha de ser
integradora, tomando en consideracién no sélo los resultados obtenidos en los tests, sino
también la informacién obtenida en la historia neuropsicolégica, la observacién de la con-
ducta por parte del profesional y los allegados y el ambiente y circunstancias en los que se
ha realizado la evaluacién.

Para la valoracién de los resultados obtenidos en los tests, debemos tener en cuenta no
s6lo los datos cuantitativos objetivos y replicables que se pueden expresar numéricamente,
sino también los cualitativos de cardcter descriptivo, y considerarlos conjuntamente, ya que
es tan importante la puntuacién obtenida en una determinada tarea como el modo en
que ésta se resuelve. Por lo que respecta a las puntuaciones cuantitativas, lo habitual es no
utilizar la puntuacién directa obtenida (la suma de respuestas correctas o incorrectas, tiem-
po empleado, etc.), sino puntuaciones esténdar (z, T, percentiles), que son las que nos ofre-
cen informacién sobre el valor relativo de la puntuacién obtenida con respecto a unos datos
normativos (puntuaciones obtenidas por una poblacién de referencia de caracteristicas simi-
lares a la del sujeto evaluado). Y con respecto a las puntuaciones cualitativas, éstas incluyen
la observacién de la conducta del paciente mientras realiza las tareas (verbalizaciones, tono
de voz, humor, actitud ante el examen, modo de enfrentarse a la resolucién de problemas,
expresiones de sentimientos y opiniones sobre su ejecucidn, etc.), asi como la observacién
de los datos cualitativos de la propia ejecucién en las distintas tareas (modo en que se mani-
pula el material, estilo de respuesta, tipo de errores y aciertos, fluctuaciones en la atencién,
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estado emocional, evolucién del rendimiento a medida que interacciona con el evaluador y
se van modificando las tareas, etc.).

Para la interpretacién de los datos obtenidos en la exploracién, y teniendo en cuenta la
complejidad de las relaciones cerebro-conducta, también se deben tener en cuenta las dife-
rentes variables mediadoras que pueden estar incidiendo en el rendimiento del sujeto como
las caracteristicas de la lesion cerebral (local/difusa, localizacién, tamafio y extension, tipo
de dafio, severidad, duracién, trastorno degenerativo, crénico o agudo), las caracteristi-
cas del paciente (edad, sexo y lateralidad), asi como otros aspectos que también van a influir
en el rendimiento en las tareas como la personalidad y las habilidades intelectuales pre-
morbidas, el nivel educativo y la medicacién que pudiera estar tomando.

Por lo que respecta a la lateralidad, la importancia de obtener este dato se debe a la rela-
cién entre la dominancia manual y la organizacién cerebral. Esta valoracién se hace nor-
malmente recurriendo a métodos de autoinforme, como el “Inventario de Edimburgo”, en
los que se solicita informacién sobre la extremidad que se utiliza para realizar determinadas
tareas (peinarse, escribir, etc.), aunque también se dispone de tareas como el “Test de Domi-
nancia Lateral” de Harris, en el que ademds se solicita la realizacién de determinadas tareas
para valorar la preferencia no sélo manual, sino también de ojo y pie.

En cuanto al nivel premdrbido, que se refiere a la estimacién del potencial cognitivo ori-
ginal del paciente, se puede estimar teniendo en consideracién diversos factores sociode-
mogréficos, como la edad, sexo, nivel educativo, rendimiento académico o las actividades
laborales desempenadas, datos todos ellos que recogemos en la historia neuropsicolégica.
También es frecuente estimarlo mediante el rendimiento obtenido en aquellas habilidades
cognitivas que no suelen mostrarse comprometidas tras dafio cerebral, para lo que suele uti-
lizarse la puntuacién obtenida, entre otros, en el subtest de “Vocabulario de la Escala de
Inteligencia para adultos” de Wechsler (WAIS-III).

La evaluacién neuropsicolégica finaliza cuando el profesional puede responder, o en su
caso, dar una explicacién de por qué no puede responder a las cuestiones iniciales que se
planteaban, bien fuesen descriptivas o diagnésticas; o también cuando puede dar recomen-
daciones o lineas de actuacién que se deben seguir. Por tanto, la evaluacién clinica neurop-
sicolégica se completa con la comunicacién de los resultados mediante la realizacién de un
informe neuropsicolégico, en el que, al menos, se han de incluir:

* Datos de identificacién de la persona evaluada.

* Fecha, lugar, duracién y ndmero de sesiones de la evaluacién.

*  Motivo de la consulta.

* Antecedentes de interés e historia del problema, incluyendo los resultados de eva-
luaciones previas.

*  Quejas del paciente.

* Informe de los acompafantes.

* Observaciones durante la entrevista y la evaluacién.

* Tests neuropsicoldgicos aplicados.

* Resultados obtenidos en los tests.
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* Interpretacién de los resultados en los tests y las observaciones de conducta.

* Resumen y conclusiones.

* Recomendaciones y orientaciones (prondstico, funcionalidad o relevancia para la
vida del paciente, implicaciones laborales, etc.).

Los informes neuropsicolégicos varian el formato de presentacidn, el lenguaje em-
pleado y el contenido dependiendo del propésito de la evaluacién. No existe, por tanto,
un formato apropiado para todos los propésitos, si bien los pasos para organizarlo son
muy semejantes, as{ como también son comunes a todos los informes las recomendacio-
nes de utilizar un lenguaje claro evitando términos técnicos, que de ser necesarios deben
ser explicados; y la aplicacién de los aspectos éticos recogidos en el Cédigo Deontoldgi-
co del Psicélogo.

10.2. Tests y técnicas de evaluacién neuropsicologica

Existen a nuestro alcance distintos instrumentos de evaluacién neuropsicolégica que po-
drfamos clasificar en tres grandes grupos: instrumentos de cribado, baterias neuropsicolé-
gicas y tests especificos de funcién.

1. Instrumentos de cribado

Son pruebas de aplicacién breve que aportan informacién de utilidad para discriminar
inicialmente entre normalidad y patologia, pero que no deben ser utilizadas como instru-
mentos diagndsticos por si solos. En general, estas pruebas incluyen una breve exploracién
del nivel de conciencia, orientacién, atencién, memoria y habilidades constructivas y los
mis exhaustivos incluyen ademds otras funciones cogpnitivas, como el lenguaje o el razona-
miento abstracto. Los dos instrumentos de cribado m4s utilizados en nuestro medio son el
“Examen Cognoscitivo Mini-Mental” (MMSE) de Folstein, y la “Escala de Demencia” de
Mattis.

2. Baterias neuropsicolo’gz'ms

Consisten en la agrupacién de tests neuropsicoldgicos con la finalidad de explorar de
modo exhaustivo distintas dimensiones del funcionamiento cognitivo. Existen baterfas deno-
minadas formales que estdn disponibles comercialmente, y baterfas informales compuestas
por tests que el neuropsicolégo agrupa para utilizar en una situacién particular en funcién
de las caracteristicas de los sujetos que hay que evaluar, la finalidad de la evaluacién y la pro-
pia experiencia clinica. Ambos tipos de baterfas pueden ser intermodales o multifuncién
cuando permiten explorar distintas funciones (por ejemplo, la “Baterfa Neuropsicoldgica”
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de Halstead-Reitan, y el Diagnéstico Neuropsicol6gico de Luria); o baterfas intramodales,
cuando se restringen a evaluar con varias pruebas los distintos aspectos de una nica fun-
cién (por ejemplo el “Test de Boston para el diagnéstico de la Afasia; Escala de Memoria”

de Wechsler).

3. Tests especificos de funcion

Por lo que se refiere a los tests especificos de funcién, actualmente existe una gran variedad
de pruebas que en este capitulo hemos agrupado atendiendo a las distintas funciones suscepti-
bles de ser evaluadas, siguiendo para la organizacién de la informacién la obra de Lezak ez 4.
(2004), y remitiendo también a ella y a la de Strauss ¢z a/. (2006) para ampliar datos sobre cada
una de las tareas citadas, asi como para consultar otras que aqui no se mencionan. La seleccién
de tests y técnicas que se proponen en este capitulo, lejos de ser exhaustiva, estd dirigida a ser
utilizada como una guia bdsica de las tareas mds empleadas en nuestro medio para la evalua-
cién neuropsicolégica de adultos. Es por ello que hemos optado por no incorporar otros ins-
trumentos que permiten valorar otras dreas y aspectos conductuales de interés en evaluacién
neuropsicoldgica, como los instrumentos de cribado, las escalas de actividades de la vida dia-
ria, de valoracién del estado de dnimo, de demencia y de calidad de vida, para centrarnos exclu-
sivamente en las dreas cognitivas y en aquellas tareas mds representativas para evaluarlas.

10.2.1. Orientacion y atencion

La orientacién, que requiere de la integracién de funciones como atencién, percepcién y
memoria, es muy vulnerable a los efectos de disfuncién cerebral, de hecho sus alteraciones
representan el sintoma mds frecuente asociado a dafio cerebral. Dentro de estas alteracio-
nes, las mas comunes son la desorientacién en tiempo, espacio y persona, que pueden ser
evaluadas preguntando datos que se recogen en la mayor parte de los tests estandarizados,
como las “Escalas de Inteligencia y de Memoria” de Wechsler, en las que se realizan pre-
guntas de rutina como el nombre del paciente, direccidn, edad, estado civil, fecha de naci-
miento, lugar en que se realiza la exploracién, fecha y afio, entre otros. Aunque también se
puede recurrir a la utilizacién de técnicas estandarizadas como el “Test de Orientacién Tem-
poral” de Benton, que evalda la orientacién temporal atendiendo al dia de la semana, del
mes, afio y hora del dia o bien el de “Orientacién personal, lugar y tiempo” de Strub y Black.

Con relacién a la atencidn, ésta juega un papel principal en la conducta cotidiana de los
pacientes con alteraciones neuropsicoldgicas, ya que también compromete el aprendizaje y
la memoria entre otras funciones cognitivas. Por lo que respecta a su evaluacién en el con-
texto clinico, Lezak e al. (2004) han propuesto dividirlas en:

a) Tareas de vigilancia, que evaldan la capacidad para la atencién sostenida y selectiva,
y que consisten en tests de cancelacion de letras o gréficos en las que se tienen que
identificar y tachar estimulos que se corresponden con un modelo, como se realiza
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en los tests de ldpiz y papel de “Atencién d2; Atencién y Rastreo Visual” de Trenerry;
el de “Toulouse Piéron”, y el “Test de Vigilancia de Strub y Black”, o bien median-
te soporte informético como en el “Test de Ejecucién Continua”.

b) Tareas de amplitud atencional y memoria a corto plazo, que miden el span atencio-
nal, como el subtest de “Digitos en orden directo” de la WAIS-III; el “Tablero de
Cubos de Corsi en orden directo”; y el de “Repeticién de Frases” de Benton (MAE).

¢) Tareas de memoria de trabajo y rastreo mental, en las que se solicita secuenciar o
manipular mentalmente informacién tan répido como sea posible, como se realiza
en los subtests de “Digitos en orden inverso”, “Aritmética’, y de “Letras y Numeros”
de la WAIS-III; el “Tablero de Cubos de Corsi en orden inverso”; y el subtest de
“Control Mental” de la Escala de Memoria de Wechsler, en el que se pide contar del
1 al 20, nombrar las letras del abecedario, los dias de la semanay los meses del aio, tan-
to hacia delante como hacia atrés.

d) Tareas de atencién compleja, que suelen ser visuogréficas e implican componentes
del funcionamiento ejecutivo y de utilizacién efectiva y flexible de los recursos aten-
cionales durante la realizacién de tareas concurrentes. A este grupo pertenecen los
tests de “Clave de Numeros-Codificacién” de la WAIS-III; “Test de Simbolos y Digi-
tos” de Smith; “Atencién con Digitos” de Lewis; “Test del Trazo A y B” de la Bate-
ria Halstead-Reitan; y el “Test del Trazo en Color”.

Debido a los interesantes resultados que se estdn obteniendo con su aplicacién en mues-
tras de pacientes con dafio cerebral, merece mencidén el “Test de Atencién Cotidiana” de
Robertson (TEA) que consiste una baterfa de ocho tests que evaldan atencién sostenida,
selectiva y dividida, y memoria de trabajo con la aplicacién de tareas consideradas ecoldgi-
cas, como biisqueda en un mapa; contar los pisos que se suben en un ascensor segin sefiales actis-
ticas o visuales; bilsqueda en un directorio telefonico simulado y niimeros de loteria.

10.2.2. Percepcion

En cuanto a la percepcion visual, las lesiones cerebrales pueden afectar a varios de sus com-
ponentes y por ello debemos tenerlos en cuenta a la hora de planificar su evaluacién.

a) Por lo que respecta a la atencién visual, aunque desde una perspectiva tedrica se sue-
len separar las funciones perceptivas y la atencién, en la practica refleja mas el modo
en que las conceptualizamos que la forma en la que trabajan ambas funciones. La
arbitrariedad de esta divisién se hace evidente cuando apreciamos cémo se manifies-
ta el fenémeno de la inatencidn visual en tareas en las que los estimulos o las respuestas
se presentan en orden horizontal, aunque no se hayan disefiado para este objetivo.
Uno de los test mds utilizados en el dmbito clinico para evaluar inatencién es el de
“Biseccién de Lineas”, que consiste en solicitar que se coloque una “X” en el centro
de una linea horizontal dibujada previamente por el paciente o por el examinador.
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Otras técnicas utilizadas para evaluar tanto la inatencién como la habilidad de

rastreo visual se agrupan bajo el epigrafe de wreas de cancelacion, las cuales permiten
evaluar atencidn sostenida, precision del rastreo visual, y activacién e inhibicién de
respuestas. Dependiendo del objetivo de la evaluacién, unas veces se valora el ras-
treo y la seleccién visual rdpida acompafiadas de una respuesta motora repetitiva
minima, mientras que en otras, en las que se pretende elicitar inatencién unilateral,
la velocidad y el tiempo empleados pasan a ser secundarios, para centrarse en deter-
minar la localizacién y nimero de omisiones y errores. Estas técnicas tienen un for-
mato comun que consiste en presentar estimulos colocados en hilera, que pueden
ser lineas, letras, nimeros, pequefos dibujos o simbolos, y la tarea consiste en tachar
el mayor ndmero de estimulos diana en un tiempo limite. La ejecucién habitual-
mente se valora por el nimero de omisiones, errores y el tiempo para completar la
tarea, y cuando hay tiempo limite, se punttan los errores y el nimero de estimulos
diana tachados dentro del tiempo. Entre los tests mds utilizados de cancelacién visual
podemos citar el de “Cancelacién de Letras” de Diller; “Atencién y Rastreo Visual”
de Trenerry, y el “Test de Atencién d2”. Recientemente se ha desarrollado la baterfa de
“Inatencién Conductual Behavioral Inattention test (BIT)”, que permite una eva-
luacién mds ecoldgica de la hemi-inatencién, mediante la aplicacién de dos grupos
de test: un grupo de tests llamados convencionales (“Tachado de lineas”, “Cancela-
cién de letras”, “Cancelacién de estrellas”, “Copia de figuras y formas”, “Biseccién
de lineas y dibujos”) y otro de test conductuales (“Rastreo visual”, “Dial telefénico”,
“Lectura de un mend”, “Lectura de un articulo”, “Marcar y decir la hora”, “Clasifi-
car monedas”, “Copiar una direccién y una frase”, “Navegar en un mapa” y “Clasi-
ficar cartas”). La evaluacién de la capacidad de rastreo visual tiene interés en Neu-
ropsicologia, ya que cuando estd alterada puede comprometer actividades tan
importantes como la lectura, escritura y célculo escrito entre otras.
El reconocimiento visual representa uno de los aspectos centrales en la evaluacion
de las alteraciones neuropsicoldgicas asociadas a lesién cerebral. Tradicionalmente se
ha evaluado con tareas de percepcién de las relaciones entre dngulos, de reconoci-
miento facial, o bien mediante el reconocimiento de formas y figuras.

El test de “Juicio de Orientacién de Lineas” de Benton, es una tarea de recono-
cimiento de relaciones angulares y de percepcién visuoespacial, que consiste en dos
formas, de 30 items cada una, presentados en orden creciente de dificultad. Al pacien-
te se le presentan en una ldmina estimulo dos lineas acortadas y en dngulo, y debe
identificarlas en otra limina con 11 lineas separadas por 18 grados y que forman un
semicirculo.

El test de “Reconocimiento Facial” de Benton evalta la capacidad para discrimi-
nar y emparejar fotografias en blanco y negro de rostros humanos no familiares sin
implicacién de la memoria. Consta de un cuaderno de liminas con una fotografia de
un rostro “estimulo” y seis fotografias respuesta entre las que el sujeto debe recono-
cer el rostro de la fotografia estimulo. La prueba se compone de tres partes: discri-
minacién de fotografias idénticas tomadas de frente, discriminacién de fotografias
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tomadas de frente con las opciones de respuesta tomadas en dngulo y discriminacién
de fotografias tomadas de frente bajo diferentes condiciones de iluminacién.

El test de “Discriminacién Visual de Figuras” de Benton evalua la capacidad para
percibir, reconocer, y discriminar entre formas o patrones visuales complejos. Es una
tarea de reconocimiento visual de eleccién multiple que consta de una serie de 1dmi-
nas con una figura geométrica “estimulo” y cuatro figuras geométricas respuesta entre
las que el sujeto debe reconocer la figura estimulo. Se compone de 16 items en gra-
do de dificultad creciente. Con la finalidad de poder establecer fécilmente el tipo de
error que se comete, cada grupo de figuras de eleccién incluye: la respuesta correc-
ta, una respuesta incorrecta que afecta a la figura periférica, una respuesta incorrec-
ta con rotacién de una figura principal y una respuesta incorrecta con distorsién de
una figura principal.

También es frecuente la aplicacién de tests de interferencia visual, que son ta-
reas de reconocimiento que se complican con elementos distractores que hacen mds
dificil el reconocimiento de los estimulos, como el popular test de las “Figuras Super-
puestas de Poppelreuter”, o cualquiera de los formatos que se han desarrollado a par-
tir de él. Disponemos también de tests y baterfas que van mds alld del reconocimiento,
y que estdn disefados para valorar la organizacién visual solicitando al sujeto que
integre informacién ambigua, incompleta o fragmentada para darle sentido, como
la “Baterfa para la Percepcién Visual de Objetos y del Espacio (VOSP)” de Warring-
ton y James, que consta de nueve subtests que permiten la evaluacién de la percep-
cién de objetos (“Deteccidon de Formas”, “Letras Incompletas”, “Siluetas”, “Decisién
de Objetos”, “Siluetas Progresiva”), y la percepcién del espacio (“Contar Puntos”,
“Discriminacién de la Posicién”, “Localizacién de nimeros”, y “Andlisis de Cubos”).
Esta bateria cuenta con datos normativos para cada una de las tareas, lo que permi-
te que se pueda utilizar cada una de ellas separadamente.

Por lo que respecta a la evaluacién de las alteraciones de la percepcién téctil se ha re-
currido a diferentes técnicas que se basan fundamentalmente en el reconocimiento o dis-
criminacion téctil (estereognosia) de objetos como una moneda, una llave o un ldpiz, exa-
minando cada mano separadamente, y también el procedimiento de dibujar letras o nimeros
en la palma de la mano. Aunque se puede recurrir a la utilizacién de técnicas estandariza-
das como el test de “Percepcién Tiéctil de Formas” de Benton; el test de “Reconocimiento
Téctil de Formas” de Halstead-Reitan y el subtest de “Funciones Cutdneas y Cinestésicas”
de Luria. En cualquier caso, antes de comenzar el examen de las funciones perceptivas tdc-
tiles se debe comprobar la integridad del sistema somatosensorial.

10.2.3. Memoria

Las alteraciones de la memoria constituyen la queja inicial mds comun y generalmente mds
incapacitante asociada al dafio cerebral. La evaluacién clinica de la memoria debe cubrir
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tanto la memoria episédica como la semdntica; el aprendizaje de material tanto verbal como
no verbal; los diferentes procesos, entre ellos la retencién inmediata de informacién; la tasa
y patrén de aprendizaje y olvido; la eficacia del recuerdo libre, con pistas y/o reconocimiento;
la susceptibilidad a la interferencia y la memoria remota.

Por lo que respecta a la evaluacién de la memoria verbal, hay muchos tests disponibles,
pero sélo algunos estdn estandarizados. Los mds sencillos son los de recuerdo de palabras
como el test de “Aprendizaje Auditivo Verbal” de Rey, que evalua el alcance de la memoria
inmediata, proporciona una curva de aprendizaje, revela la susceptibilidad a la interferen-
cia retroactiva y proactiva, evalta la confabulacién existente en tareas de memoria y mide
la retencién presente después de una actividad de interferencia. Consiste en cinco presen-
taciones de una lista de 15 palabras, seguida cada una de ellas de su recuerdo libre inme-
diato, y una sexta evocacién que se realiza después de la presentacién y evocacién de una
segunda lista de palabras de interferencia. Contempla también un ensayo de reconocimiento.
Otros tests que utilizan el mismo procedimiento son el de “Aprendizaje Verbal de Califor-
nia”, con listas de 16 palabras; el de “Aprendizaje Verbal” de Hopkins, que emplea listas de
12 palabras; las “Palabras” de CERAD; y el subtest “Lista de Palabras” de la WMS-III, cada
uno de los cuales tiene sus peculiaridades a la hora de la aplicacién y puntuacién.

Los tests de evaluacion de memoria visual normalmente requieren de una respuesta visuo-
motora que suele consistir en la realizacién de dibujos, lo que puede complicar la interpre-
tacién del rendimiento por la contribucién de aspectos perceptivos, constructivos, espacia-
les, visuomotores e incluso atencionales. Para minimizar la mediacién verbal, se suelen utilizar
disenos abstractos o figuras sin sentido, y se solicita la reproduccién de memoria del dise-
fio, transcurrido un tiempo después de la copia de la figura, como se realiza en el test de la
“Figura Compleja” de Rey (reproduccién de memoria), o bien se solicita la reproduccién
inmediata tras un tiempo de presentacién de cada una de las liminas con disenos geomé-
tricos, como se realiza en el test de “Retencién Visual” de Benton.

Para la evaluacién de la memoria remota, se utilizan tareas en las que se solicita infor-
macién de acontecimientos publicos, hechos histéricos, reconocimiento de personajes publi-
cos, o bien informacién autobiogrifica como en el “Cuestionario de Memoria Autobiogri-
fica” de Kopelman.

Para cubrir la variedad de habilidades implicadas en los procesos de memoria, se pue-
den utilizar baterfas intramodales de memoria, entre las que destaca, por la frecuencia de
uso y sensibilidad, la tercera edicién de la “Escala de Memoria” de Wechsler-III (WMS-III),
que evalda el aprendizaje y el funcionamiento de la memoria (recuerdo libre, recuerdo con
claves o reconocimiento) en un rango de edad de 16-89 afios. Comprende una serie de 17
subtests breves, cada uno de los cuales mide un aspecto diferente de la memoria. Se pueden
obtener ocho indices que permiten llevar a cabo una evaluacién general del funcionamien-
to de la memoria (cuadro 10.2). Adicionalmente, aporta cuatro puntuaciones compuestas
que permiten realizar una evaluacién de varios procesos de la memoria cuando los estimu-
los son presentados en la modalidad auditiva. Dada la naturaleza compuesta de estos indi-
ces, es necesario ser cautos a la hora de interpretarlos y confirmar las conclusiones con datos
obtenidos en otras escalas o tests.
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Cuadro 10.2. Subtest de la Escala de Memoria de Wechsler-IIT1 (WMS-III)

Recuerdo inmediato Recuerdo demorado
1. Informacién y orientacién (optativa) 12. Textos Il (recuerdo y reconocimiento)
2. Textos | 13. Caras Il
3. Caras| 14. Parejas de palabras Il (recuerdo y reconocimiento)
4. Parejas de palabras | 15. Escenas familiares Il
5. Escenas familiares | 16. Lista de palabras Il (optativa)
6. Lista de palabras | (optativa) (recuerdo y reconocimiento)
7. Dibujos I (optativa) 17. Dibujos Il (recuerdo, reconocimiento,
8. Letras y nimeros copia y discriminacion)
9. Localizacién espacial
10. Control mental (optativa)
11. Digitos (optativa)

indices

¢ Auditivo inmediato (Textos | y Parejas de palabras I)
e Visual inmediato (Caras | y Escenas 1)
e Memoria inmediata (Textos |, Parejas de palabras I, Caras | y Escenas I)
e Auditivo demorado (Textos Il y Parejas de palabras II)
¢ Visual demorado (Caras Il y Escenas I1)
e Reconocimiento auditivo demorado (Textos Il reconocimiento, Parejas de palabras Il recono-

cimiento)

e Memoria demorada (Textos Il, Parejas de palabras Il, Caras Il y Escenas Il y Reconocimiento
auditivo demorado)

e Memoria de trabajo (Letras y nimeros y Localizacién espacial)

Otra de las baterfas mds utilizadas en nuestro medio es el “Test Conductual de Memo-
ria” de Rivermead, que permite la deteccidn de alteraciones de memoria en la vida cotidia-
nay estd especialmente indicado para la poblacién anciana. Consta de distintas tareas de
recuerdo inmediato y demorado y, en algunos casos, de reconocimiento de un nombre, un
objeto personal escondido, una cita, dibujos, caras, una historia, de un pequerio recorrido,
un mensaje y también incluye un test de orientacién. La Bateria contiene cuatro versiones
distintas de los mismos subtests para evitar el efecto del aprendizaje en aquellos casos en que
se realiza un seguimiento.

10.2.4. Funciones verbales

Debido a la importancia de los problemas de comunicacién verbal asociados a lesién cere-
bral, se han desarrollado y editado un nimero importante de tests que permiten evaluarlos,
que incluyen tanto baterias breves como exhaustivas. Por lo que respecta a la evaluacién de
la afasia, lo mds frecuente es utilizar baterfas compuestas por varias tareas que permiten deter-
minar la naturaleza y severidad de las alteraciones verbales. Para ello, es importante que cum-
plan los siguientes requisitos:
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a) que permitan explorar los diferentes componentes del lenguaje: habla conversacio-
nal (articulacién, fluidez, prosodia, gramdtica, parafasias), denominacién, repeticién,
comprensién, lectura y escritura;

b) que incluyan tareas para evaluar desde los procesos mds simples (discriminacién de
sonidos y simbolos) a los mds complejos (comprensién, construccion de oraciones);

¢) que contengan items con un amplio rango de dificultad (repeticién de sonidos a ora-
ciones, comprensién de palabras a material ideativo complejo);

d) que presenten una extensién adecuada para asegurar la fiabilidad y la discriminacién
del cambio;

¢) que estén estandarizados.

El “Test de Boston para el Diagnéstico de la Afasia” (Goodglass, 2005) constituye uno
de los instrumentos mds utiles para el examen completo del lenguaje en el paciente afésico.
Es una bateria intramodal que cuenta con varias tareas, entre ellas el “Test de Vocabulario”
de Boston, destinadas a explorar los diferentes componentes de esta funcién, incluyendo desde
los procesos mds simples a los mds complejos y con ftems de diversa dificultad. Estd dividi-
do en cinco subsecciones funcionales: habla conversacional y de exposicién, comprensién
auditiva, expresién oral, lectura y escritura. También incluye instrucciones para el examen de
la apraxia, desorientacién derecha-izquierda y acalculia, que suelen estar asociadas a la afasia.
Permite la presentacion de las puntuaciones en un perfil resumen para visualizar ficilmente
el rendimiento en los diferentes componentes considerados; también un perfil de caracteris-
ticas del habla, que muestra caracteristicas tales como entonacién, fluidez o longitud de la
frase; asi como una puntuacién general o escala de severidad, que refleja la capacidad de comu-
nicacién del paciente. El test incluye un formato abreviado, uno estdndar y otro ampliado.
La sensibilidad de esta baterfa la convierte en una de las mds utilizadas para la descripcién de
los trastornos afdsicos y también para la planificacién del tratamiento.

Los tests de cribado o screening de la afasia no pueden suplir la evaluacién completa que
se realiza con una baterfa como la referenciada anteriormente, pero nos ofrecen una sefal
de la presencia de un trastorno afédsico aunque no nos permitan hacer un diagnéstico. Entre
las tareas mds utilizadas y con mayor sensibilidad, podemos destacar el “Test de Fichas”
(Token Test) (Boller y Vignolo, 1966), que es una tarea de comprensién oral bien estruc-
turada y fécil de administrar que consiste en presentar al paciente instrucciones verbales
ordenadas jerdrquicamente en funcién de su complejidad, después de la colocacién sobre
una mesa, y en un orden determinado, de 20 fichas de pldstico de cinco colores distintos,
dos tamafios y dos formas (circulo y rectdngulo). Las instrucciones van desde “toque el tridn-
gulo rojo” hasta “después de tocar el circulo amarillo, levante el cuadrado blanco”, lo que
permite determinar la capacidad del paciente para comprender tiempos verbales, voces pasi-
vas, o expresiones temporales que pueden aparecer alteradas en ciertas afasias. La principal
ventaja de este test es que s6lo requiere que el sujeto conozca los colores y formas geomé-
tricas mds simples, por lo que puede emplearse con personas de bajo nivel educativo.

Dentro de la seleccién de tests breves, pero con alta sensibilidad, incluimos para la valo-
racién de la expresién verbal el subtest de “Vocabulario” de la WAIS-III; el “Test de Aso-
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ciacién controlada de Palabras” (COWA) de Benton y Hamsher, como medida de la flui-
dez verbal mediante la produccién de palabras que comiencen por una determinada letra o
pertenezcan a una determinada categorfa seméntica durante un tiempo limitado (habitual-
mente un minuto); y el “Test de Vocabulario” de Boston (Kaplan, Goodglass y Weintraub,
2005), que evalta el componente de denominacién del lenguaje bajo modalidad visuover-
bal, por confrontacién visual. Consiste en una serie de ldminas en las que se presentan dife-
rentes dibujos que el paciente debe nombrar. El examinador puede ofrecerle claves semdn-
ticas y fonéticas si éste no es capaz de encontrar la palabra espontdneamente. Ademds, se
toma nota de todas las respuestas que emite con el fin de determinar la presencia de altera-
ciones en la produccién: parafasias, asociaciones conceptuales, etc. En tanto que es una tarea
con dibujos se debe valorar la integridad visuoperceptiva si el paciente comete errores.

10.2.5. Construccion

Las habilidades constructivas combinan percepcién con respuesta motora y tienen inevita-
blemente un componente espacial. Debido a esta complejidad de funciones que intervie-
nen en el rendimiento en los tests constructivos, es preciso observar cuidadosamente la
ejecucién y determinar el tipo de errores que se cometen, para descartar o confirmar la impli-
cacién de posibles alteraciones perceptivas, espaciales, atencionales, de organizacién, plani-
ficacién e incluso motivacionales. Para la evaluacién de las habilidades constructivas se sue-
le recurrir a tareas que se centran en la realizacién de dibujos o bien en tareas de construccién
o ensamblaje.

a) En la realizacion de dibujos, el interés se centra en determinar la capacidad visuo-
constructiva del paciente, y por ello es mds importante la precision que la velocidad
motora con que se realiza, por lo que se debe sefialar en las instrucciones la impor-
tancia de dibujarlo lo mds cuidadosamente posible. Para la valoracién de los dibu-
jos, se debe tener en cuenta la integridad del sistema visual y la competencia moto-
ra de la mano utilizada para la realizacién del mismo. Los dibujos que se solicitan
pueden consistir en realizar una copia sobre un modelo o bien un dibujo libre.

Entre las tareas de copia de dibujos mds utilizadas en el 4mbito clinico, destacan
la “Copia de dibujos” de Strub y Black; el “Test de Retencién Visual” de Benton,
en la administracion de copia, y la “Figura Compleja” de Rey, la cual, ademds de per-
mitirnos una valoracién de las habilidades constructivas visuoespaciales, también
permite valorar la capacidad de planificacién y organizacién perceptiva, las estrate-
gias de resolucién de problemas, asi como funciones perceptivas y motoras. La tarea
consiste en copiar en una hoja de papel una figura y habitualmente el ensayo de copia
es seguido de un ensayo de recuerdo, que se solicita pasados unos minutos, lo que
permite que podamos realizar una valoracién de la memoria visual. Se han utiliza-
do distintos métodos para registrar el rendimiento del sujeto y uno de los mds habi-
tuales consiste en dar un ldpiz de distinto color cada vez que el sujeto completa el
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dibujo de una parte de la figura. También se han publicado distintos sistemas de
puntuacién, la mayoria de los cuales se basan en la precisién de la copia, aunque
otros se centran en un andlisis cualitativo atendiendo a la organizacién, fragmenta-
cién y simetrfa de la construccién. De momento, el de Rey-Osterreith continda sien-
do el mds utilizado y considera que la figura se divide en 18 elementos que se pun-
tian de 0 a 2 puntos atendiendo a la precisién y localizacién de cada uno de ellos.
También se valora el tipo de copia atendiendo al modo en que se comienza y cons-
truye la figura (“Construccién sobre el armazén”; “Detalles englobados en un arma-
z6n”; “Contorno general”; “Yuxtaposicién de detalles”; “Detalles sobre un fondo
confuso”; “Reduccién a un esquema familiar” y “Garabatos”).
Con respecto a las tareas de dibujo libre destacan, por la frecuencia con que se
aplican, las consideradas tareas de cribado o screening de habilidades visuoespaciales
y constructivas, en las que se solicita al paciente dibujar “una casa”, “un reloj”, “una
bicicleta”, “una persona” o también los “Dibujos Espontineos” de Strub y Black. Se
pueden obtener puntuaciones cuantitativas pero también se han desarrollado siste-
mas de valoracién cualitativa, que incluyen la valoracién de errores de planificacidn,
perseverativos, conceptuales y de negligencia. Sin embargo, en estas tareas el pro-
blema reside en encontrar un modo sistemético de valorar los dibujos.

b) Las tareas de construccion y ensamblaje tienen un componente espacial, conceptual y
motor, por ello en las baterias deben incluirse junto con los dibujos porque ayudan
al clinico a discriminar la participaciéon de aspectos visuales, espaciales y constructi-
vos, permitiendo estimar la contribucién de cada uno de ellos en el diagnéstico de
los trastornos constructivos. Las tareas de construccién bdsicas se realizan en dos
dimensiones, siendo las mds representativas los subtests de “Rompecabezas” y “Cubos”
de la WAIS-III. El subtests de “Cubos” permite una valoracién de la integracién
visuomotora, organizacién visuoespacial, y rapidez de ejecucidn, si bien durante la
ejecucion es importante tener en cuenta otros aspectos cualitativos como el cuidado
excesivo, impulsividad y distraccién que revelan informacién acerca de los procesos
de pensamiento, hébitos de trabajo y actitudes del paciente. El test consta de nueve
cubos con dos caras rojas, dos blancas, y dos mitad roja-mitad blanca, y un bloc con
14 ldminas de disefios de construcciones con cubos. El sujeto debe reproducir un
modelo cuya dificultad se incrementa desde disefios simples con sélo dos cubos, a
otros mds complejos con un méximo de nueve. Se debe registrar el tipo de errores
(rotacién, cambios en la posicién, ruptura de la configuracién...), las estrategias uti-
lizadas y el tiempo empleado en realizar la tarea. Estd considerada la mejor medida
de organizacién visuoespacial de las escalas de Wechsler y el rendimiento suele ser
pobre ante cualquier tipo de afectacién cerebral, lo que sugiere que el rendimiento
en esta tarea es vulnerable a multiples factores.

Existen ademds tareas de construccién en tres dimensiones, como el “Test de Cons-
truccién Tridimensional” de Benton, que evalda habilidades visuoconstructivas, aislando el
efecto de la respuesta motora fina que se requiere en los tests de copia de un dibujo, y con
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un elemento tridimensional que no se encuentra en el subtest “Cubos” de la WAIS-IIL. Con-
siste en seis fotografias estimulo con construcciones hechas con bloques de madera, y 87
bloques de madera de diferente tamafio y forma. Se basa en la habilidad para construir en
un espacio tridimensional, solicitando al paciente que realice una réplica exacta del modelo
presentado en una fotografia, aunque hay una presentacién basada en la réplica de mo-
delos reales. Permite una valoracién cualitativa atendiendo al tipo de error cometido (omi-
siones, adiciones, sustituciones y errores de colocacién) y al tiempo empleado. Ademds de
detectar apraxia constructiva, también pone de manifiesto alteraciones visuales como la negli-
gencia unilateral, en la que el paciente omite la reproduccién de un lado del modelo.

10.2.6. Formacion de conceptos y razonamiento

Las disfunciones en la formacién de conceptos y el razonamiento suelen estar frecuente-
mente asociadas a dafio cerebral, siendo el pensamiento concreto el signo mds comdn de
deterioro. Habitualmente, se presenta como una incapacidad para realizar generalizaciones
en cuanto a ideas, personas, situaciones y acontecimientos, lo que dificulta la formacién de
conceptos utilizando categorias o la aplicacién de reglas y principios generales tanto gra-
maticales como matemdticos o pricticos de la vida cotidiana. La mayor parte de los tests de
formacién de conceptos estdn disefiados para poner de manifiesto el pensamiento concre-
to, evaluando también en algunos casos la flexibilidad mental y atienden en cualquier caso
al tipo de proceso de pensamiento mds que al contenido de la respuesta. De hecho, la mayo-
ria de ellos no incluyen {tems de respuesta correcta o incorrecta, sino que se puntdan aten-
diendo a los juicios cualitativos que realiza el paciente. Los tests de formacién de conceptos
disponibles podemos agruparlos en tres categorias:

1. Los de formato verbal que suelen basarse en solicitar al paciente que convierta una fra-
se concreta en un pensamiento abstracto al pedirle, por ejemplo, que interprete un
refran como se realiza en los tests de “Proverbios de California”; en el de “Refranes”
de Gorham, o en algunos de los items del subtest de “Comprensién” de la WAIS-III.
También se pueden solicitar tareas de comparaciones abstractas como las que se rea-
lizan en el subtest de “Semejanzas” de la WAIS-III, o en el subtest de “Formacién de
Conceptos” de Luria-Chistensen.

2. Los tests de formato visual suelen utilizar tareas de razonamiento conceptual y espa-
cial como el “Test de Categorias” de la Bateria Halstead-Reitan; el de “Matrices Pro-
gresivas” de Raven; el de “Matrices” de la WAIS-III, o el de “Clasificacién de Colo-
res” de Goldstein y Scheerer.

3. Los tests de clasificacion y cambio son los més utilizados para evaluar formacién de
conceptos y capacidad de abstraccidn, y entre ellos destacan el test del “Trazo B”
de la Baterfa Halstead-Reitan, y el de “Clasificacién de Tarjetas” de Wisconsin, que
se considera un buen indice de las habilidades ejecutivas y de la capacidad de for-
macién de conceptos abstractos, ya que implica planificacién, busqueda organiza-
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da, capacidad para cambiar de estrategia en funcién de las contingencias ambienta-
les y conducta dirigida a metas. Consiste en cuatro tarjetas estimulo y 128 tarjetas
de respuesta que contienen figuras de varias formas (circulos, cruces, tridngulos y
estrellas), colores (amarillo, rojo, azul y verde) y ndmeros o figuras (uno, dos tres,
cuatro). Las cuatro tarjetas estimulo se colocan delante del sujeto y, a continuacién,
se le solicita que empareje cada tarjeta del montdén con una de las cuatro tarjetas es-
timulo. Al sujeto no se le indica el modo en que debe emparejar las tarjetas, sélo se
le dice que tras cada emparejamiento se le informard de si éste es correcto o inco-
rrecto. Tras 10 aciertos correctos consecutivos, el examinador cambia el criterio de
emparejamiento sin informar al sujeto, lo que implica que tiene que utilizar el feed-
back del examinador para desarrollar una nueva estrategia de clasificacién. La tarea
finaliza cuando el sujeto completa las seis categorias posibles o bien cuando termi-
na de colocar las 128 cartas o tarjetas respuesta.

Los tests que se emplean para evaluar el razonamiento también se agrupan segtin las carac-
teristicas de la tarea, si ésta es verbal se puede emplear el subtest de “Comprensién” de la WAIS-
III, y si es visual, los subtests de “Figuras Incompletas” o de “Historietas” de la WAIS-III. Para
la evaluacién de problemas de razonamiento aritmético es frecuente el uso del subtest de “Arit-
mética” de la WAIS-III; los problemas de “Aritmética y Calculo” de Luria; el subtest de
“Aritmética o Cdlculo Mental y Escrito” de Strub y Black y también se pueden utilizar tareas
de estimacién de tamafios o cantidades, como el test de “Estimacién Cognitiva” de Shallice y
Evans, que valora la habilidad para generar estrategias eficaces para la resolucién de proble-
mas, en el que el paciente debe responder a diez preguntas que requieren de la habilidad para
la eleccién de una estimacién numérica, intuitiva, que en ningin caso necesita de un célculo
aritmético para la correcta resolucién (por ejemplo, “;cudnto mide la columna vertebral de un
hombre adulto?”). Unicamente se anota el valor numérico dado por el paciente, si bien es inte-
resante conocer el proceso de razonamiento por el que llega a tal conclusién.

10.2.7. Funciones ejecutivas

Se refieren a la habilidad para responder de un modo adaptativo a nuevas situaciones y tam-
bién representan la base para muchos patrones de conducta cognitiva, emocional y social.
Algunas de las técnicas para evaluar funciones ejecutivas ya se han descrito en otros aparta-
dos y por ello ahora sélo describiremos alguna adicional que permite evaluar algunos de los
componentes del sistema ejecutivo.

Con respecto a la planificacién que se refiere a la capacidad para formarse un plan de
trabajo, hay pocas tareas especificas para evaluarla, sin embargo, hay muchas que lo ponen
de manifiesto como, por ejemplo, el modo en que ejecuta el paciente el subtest de “Cubos” de
la WAIS-III y la “Copia de la Figura Compleja” de Rey; los tests de laberintos, como los
“Laberintos” de Porteus, el “Mapa del Zoo” de la Baterfa de Evaluacién Conductual del Sin-
drome Disejecutivo (BADS) y el subtest de “Laberintos” de la Escala de Inteligencia de
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Wechsler para Nifios; las “Torres de Londres, Hanoi y Toronto”, en las que el sujeto debe
determinar el nimero de movimientos minimo necesario para situar las piezas en un orden
indicado, teniendo en cuenta ciertas reglas que condicionan el tipo de movimientos per-
mitido y también otras tareas como el “Test del Trazo B” de la Baterfa Halstead-Reitan, en
la que se presentan circulos con nimeros, del 1 al 13, y letras, delaAalaL, y enla queel
sujeto tiene que ir alternando nimeros y letras en orden ascendente.

La disociacién entre la intencién y la accidn, y las alteraciones en la planificacién pue-
den dar lugar a una reduccién de la productividad o inactividad que habitualmente se apre-
cia en una baja tasa de respuestas en diferentes tareas con tiempo limitado como el subtest
de “Cubos y Figuras incompletas” de la WAIS-III. También se puede apreciar en tareas de
generacién de ftems, bien de fluidez verbal como el “Test de Asociacién controlada de Pala-
bras” (COWA), el de “Fluidez Fonética o Semdntica”, o bien de fluidez no verbal como el
test de “Fluidez de Gestos”, que consiste en realizar movimientos intencionados con los
dedos; el “Test de los Cinco Puntos”; el de “Alternancias Graficas”; o el de “Fluidez de Dise-
fios” de Ruff (RFFT), que consiste en cinco partes, cada una de las cuales consta de un patrén
de diferentes estimulos hechos con puntos. La tarea consiste en dibujar tantos disefios tni-
cos como sea posible en un periodo de tiempo limitado.

La habilidad para regular la propia conducta se puede apreciar con tests de flexibilidad
cognitiva, que se refieren a la habilidad para atender a objetos o situaciones desde una nueva
perspectiva, como se solicita en el test de “Uso de Objetos”, en el que se pide al sujeto que
escriba tantos usos como pueda de cinco objetos comunes (ladrillo, ldpiz, papel, clip, palillo
de dientes), o el test de “Uso Alternativo de Objetos”, en el que sujeto debe decir en 4 minu-
tos el mayor nimero posible de usos infrecuentes de un grupo de tres objetos. Este tipo de
tareas se han denominado “complejas”, en comparacion con tareas simples de fluidez. Entre
los tests de eficacia cognitiva destacan el popular test “Stroop de Colores y Palabras”, que nos
permite una medida de la capacidad de inhibicién de estimulos que desencadenan respues-
tas automdticas y, por tanto, de la capacidad de adaptar la percepcién y acomodarse a deman-
das nuevas inhibiendo una respuesta habitual en favor de una inusual.

El examen de la regulacién motora se puede realizar con tareas go-no go, que requieren
que el sujeto responda o se abstenga de responder ante consignas, permitiendo la evaluacién
de la produccién e inhibicién de respuestas. También se pueden emplear tareas de imper-
sistencia motora, que consisten en la inhabilidad para sostener actos motores voluntarios
ante una orden, como el test de “Impersistencia Motora” de Benton, que consiste en ocho
pruebas que exigen mantener un movimiento o postura (mantener los ojos abiertos, echar
la lengua, mantener la boca abierta, fijar la mirada en los campos visuales laterales, etc.).
Otras tareas que permiten valorar autorregulacion son las “Alternancias Gréficas de Luria”,
en las que se debe seguir un “dibujo patrén” en el que alternan diferentes formas (por ejem-
plo circulos y cruces), y también las “Alternancias Motoras”, en las que se sigue la secuen-
cia pufio-canto-palma. Dentro de este apartado de tareas de autorregulacién Lezak ez al.
(2004) también incluye la “Bateria de Evaluacién Frontal” de Dubois (FAB).

Por dltimo, la “Baterfa para la Evaluacién Conductual del Sindrome Disejecutivo” de
Wilson y sus colaboradores (BADS) se ha disefiado para evaluar habilidades ejecutivas con
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especial incidencia en aquellas que pueden dificultar las actividades de la vida diaria. Cons-
ta de seis subtests: “Test de Cartas con Cambio de Reglas”, que examina la habilidad del
sujeto para responder correctamente a una regla y cambiar de una a otra; “Test de Progra-
ma de Accién”, que implica la solucién de un problema novedoso; “Test de Busqueda de
las Llaves”, en el que se muestra un cuadrado que se supone que es un campo de fitbol en
el que el sujeto tiene que mostrar el recorrido que seguirfa para encontrar las llaves que
supuestamente perdid; “Test de Juicio Temporal”, que consta de cuatro preguntas breves
relativas a hechos comunes que tardan pocos segundos (“;cudnto se tarda en hinchar un glo-
bo?”) a varios afos (“;cudntos afios vive un perro?”); “Test del Mapa del Zoo”, en el que se
pide que planifique la ruta que debe seguir para visitar distintos lugares atendiendo a cier-
tas reglas; “Test de los Seis Elementos Modificado”, en el que se dan instrucciones para hacer
tres tareas (dictado, aritmética, y denominar dibujos). La baterfa también incluye un “Cues-
tionario Disejecutivo”, que permite muestrear un amplio rango de problemas cominmen-
te asociados con el sindrome disejecutivo. Esta baterfa permite obtener una buena validez
ecoldgica en las pruebas neuropsicoldgicas que evaltian el funcionamiento ejecutivo.

10.2.8. Rendimiento motor

La evaluacién neuropsicolégica de las funciones motoras atiende a las alteraciones motoras
que ocurren en presencia de una capacidad intacta para el movimiento normal y que, ademds,
afecta a conductas motoras con un componente intencional. Las tareas motoras que se suelen
utilizar evaltan la velocidad y destreza manual y también se han utilizado como indicadoras
de lateralizacién de lesiones. Normalmente, se emplean pruebas con tiempo limitado, que eli-
citan una respuesta que podemos contar, o bien tienen algiin dispositivo que permite conta-
bilizar las respuestas emitidas. En este tipo de tareas es muy importante que las instrucciones
dadas al paciente destaquen la importancia de la velocidad, que el examinador permita un bre-
ve entrenamiento con la tarea antes de comenzar la evaluacién, y que preste atencién a los sig-
nos de fatiga del paciente a fin de realizar los oportunos descansos. Entre las tareas disponi-
bles merecen mencidn, por la frecuencia de uso y sensibilidad, el “Test de Golpeteo”, que
evalua el control, velocidad y destreza manual utilizando un tablero de golpeteo que tiene una
tecla sobre la que el paciente debe golpear con su dedo indice lo més rdpido que pueda, y el
test de “Habilidad Manual o Tablero de Clavijas” de Purdue, que mide la destreza en habili-
dades que implican movimientos amplios de las manos, dedos y brazos y lo que podriamos
llamar “destreza de la yema de los dedos” (praxias melocinéticas). Consta de un tablero que
contiene dos filas paralelas con 25 agujeros cada una. En el extremo superior del tablero hay
unas bandejas que contienen barras, arandelas y clavijas. La prueba consiste en que el sujeto
coloque con una o ambas manos las barras (tareas 1, 2 y 3) dentro de los agujeros en un tiem-
po limitado, y que haga una prueba de montaje (tarea 4) usando conjuntamente en un mis-
mo agujero barras, clavijas y arandelas.
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11

Recuperacion de funciones

11.1. Introduccion

Las consecuencias de las lesiones cerebrales no permanecen estéticas, sus efectos se modifi-
can con el tiempo y es posible que se produzca cierta recuperacién de los déficits iniciales.
Ya en los textos de la medicina hipocritica se encuentran referencias a la recuperacién fun-
cional tras una lesién cerebral. Descripciones de casos, algunos datos experimentales, pro-
puestas explicativas, sugerencias de intervenciones, etc. han aparecido en la bibliografia cien-
tifica desde comienzos del siglo XIX. Pero no es hasta la década de los setenta del siglo xx
cuando la recuperacién funcional se convierte en un 4rea de investigacién pujante dentro
de las neurociencias.

En la esfera de la Neuropsicologfa, el tema de la recuperacién funcional tiene un espe-
cial valor, tanto a nivel teérico como aplicado. Desde el punto de vista teérico, es decir, des-
de el interés por comprender las relaciones cerebro-conducta, la capacidad mostrada por el
cerebro para adaptarse al dafo y recuperar ciertas funciones es de indudable importancia.
Desde el punto de vista de la préctica clinica, la mayor contribucién potencial de la Neu-
ropsicologia a los problemas causados por las lesiones neuroldgicas estd en el campo de la
rehabilitacién. Esta contribucién adquiere mayor relevancia en un momento en el que los
progresos en atencién medica estdn permitiendo que el nlimero de personas que sobreviven
a las lesiones cerebrales (traumatismos craneoencefalicos, accidentes cerebrovasculares, etc.)
sea cada vez mayor.

Los niveles de andlisis desde los que estudiar la recuperacién de funciones son multi-
ples. La existencia de estos niveles no sélo debe ser aceptada, sino que debe contemplar-
se como necesaria y enriquecedora. Utilizando las palabras de Roger Sperry en su discurso
como ganador del Premio Nobel: “Todas las aproximaciones al andlisis de la plasticidad
son legitimas y utiles. El andlisis a un nivel no obvia la utilidad del andlisis a otro nivel”.
El desafio estd en la integracién de los diferentes niveles de andlisis. En el campo de la Neu-
rociencia, el debate sobre las propuestas mas o menos especulativas con las que se intenta-
ba explicar la recuperacién de funciones estd siendo sustituido por discusiones sobre cam-
bios dendriticos, neurogénesis, factores de crecimiento o aspectos genéticos. Sin embargo,
queda mucho por hacer para poder relacionar de forma precisa el conocimiento sobre los
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mecanismos celulares con los posibles cambios en los efectos de las lesiones sobre la con-
ducta, la cognicién y las emociones. Y mds atin, para sustentar sobre esa relacién los pro-
gramas de intervencién.

11.2. Definicion de “recuperacion de funciones”

Hasta ahora se ha utilizado el término “recuperacién de funciones” y, posiblemente, para
pocos de los lectores ha supuesto un problema el hecho de que no se haya definido previa-
mente. Sin embargo, ofrecer una definicién de la “recuperacién de funciones” apropiada y
aceptada por todos los implicados en este campo es atin un tema problemdtico. Veamos los
siguientes ejemplos.

— Caso 1: Un grupo de animales de laboratorio recibié entrenamiento en una tarea
motora. La mitad de los animales fueron sometidos a lesiones bilaterales del c6rtex
motor. Tras una primera fase poslesién con graves déficits, el grupo lesionado fue
sometido a un intenso entrenamiento y llegé a realizar la tarea en el mismo tiempo
y con el mismo nimero de aciertos que el grupo no lesionado.

—  Caso 2: Un nifo que sufrié una lesién frontal focal izquierda a los nueve meses de
edad, fue examinado cada tres meses. La valoracién del lenguaje indicé que su nivel
era ligeramente inferior al esperado durante los primeros afios, pero el ritmo de
desarrollo era bueno. A los seis afios no se observaban alteraciones en un examen
estdndar y su rendimiento académico fue considerado normal.

— Caso 3: Un varén de 25 afios sufrié traumatismo craneoncefdlico por accidente de
tréfico. Como consecuencia del TCE experimenté una pérdida de las capacidades
de memoria, especialmente importante en la retencién de informacién a largo pla-
zo. Tras un intenso programa de rehabilitacién aprendié el uso de varias estrategias
mnésicas y de una agenda especificamente disefiada para sus necesidades. Ha podi-
do obtener un trabajo y reintegrarse en su grupo.

Todos estos casos pueden encontrarse en un texto sobre recuperacién de funciones. Sin
embargo, cada uno de ellos es claramente diferente. En el primero, se habria obtenido una
aparente recuperacién de las consecuencias de la lesién. En el segundo, nunca se produje-
ron los sintomas esperables en un adulto. En el tercer caso, las alteraciones de memoria per-
manecieron, pero mediante ciertas estrategias y el uso de sistemas de ayuda el paciente pudo
adaptarse a su déficit. ;Son todos estos casos ejemplos de recuperacion de funciones?

Podemos encontrar dos formas bésicas en las que el término “recuperacién de funcio-
nes” suele usarse. La primera de ellas hace referencia a si el objetivo se ha logrado. En este
sentido, se trata de una recuperacion de objetivos: lo relevante es la posibilidad de volver a
alcanzar unos objetivos determinados, aunque para ello se usen unos medios diferentes a los
originales. La segunda forma de usar el término requiere no sélo que los objetivos sean alcan-
zados, sino que sean alcanzados de la misma manera que antes de la lesién. Estarfamos
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hablando de una recuperacion de medios. Claramente, el término recuperacién no serfa apli-
cable entonces a situaciones como las reflejadas en el caso 3.

Generalmente, no se suele utilizar el término recuperacién en su sentido més estricto
(recuperacién de medios). Desde el punto de vista conductual, es probable que la forma de
resolver una tarea cognitiva, de analizar el ambiente o de moverse en €, no sea exactamente
la misma que antes de la lesién. Desde el punto de vista neural, los sistema cerebrales dafia-
dos no van funcionar tampoco de igual manera que antes de la lesién. En el caso 1, aun
cuando el nivel de ejecucién alcanzado sea el mismo que existia antes de la lesién (aciertos
y tiempo), los sistemas neurales han cambiado y es probable que, si monitorizamos con pre-
cisién los movimientos, observemos también cambios. Por tanto, en un sentido mds amplio,
hablar de recuperacién de funciones implicarfa asumir que se han producido ciertos cam-
bios neurales y se han puesto en marcha determinados mecanismos que permiten que pue-
dan realizarse de nuevo, total o parcialmente, ciertas funciones que habian sido afectadas
por la lesién (recuperacién de objetivos). En esta linea, podemos considerar que se produ-
ce una recuperacién funcional cuando las alteraciones sensoriomotoras, cognitivas o emo-
cionales, que aparecieron tras el dafio cerebral, se eliminan o reducen. No estamos asf hacien-
do asunciones a priori sobre las causas del cambio o los mecanismos involucrados.

Ahora bien, el motivo de usar esta definicién amplia es hacer hincapié en que los logros
en el funcionamiento del paciente deben ser el punto central sobre el que gire el estudio y
la investigacién en el campo de la recuperacién funcional. No implica, en modo alguno,
que los mecanismos que median la recuperacién sean irrelevantes. Todo lo contrario, una
vez que se acepta que el objetivo dltimo es favorecer cualquier tipo de cambio que sea bene-
ficioso para hacer posible la recuperacién funcional, el gran desafio es estudiar todos aque-
llos mecanismos que subyacen tras la recuperacién y cémo potenciarlos.

11.3. Formulaciones generales sobre la recuperacion funcional

En este apartado trataremos algunas de las formulaciones generales que han sido propues-
tas para explicar la recuperacién funcional. No se trata de ideas nuevas. Son conceptos pro-
puestos y desarrollados mucho antes de que las investigaciones de laboratorio sobre plasti-
cidad neuronal aportaran datos experimentales sobre los cambios morfoldgicos y funcionales
que se producen tras la lesién cerebral. Son formulaciones muy generales y considerable-
mente imprecisas. Pero, como se verd en los siguientes apartados, las ideas fundamentales
que subyacen tras la mayoria de estos conceptos cuentan hoy con evidencias a su favor.

11.3.1. Diasquisis e inhibicion funcional
Se agrupan bajo este titulo formulaciones que tienen en comun una idea bésica, la idea del

“artefacto”. Estas propuestas asumen que hay dos componentes en el efecto inicial de la
lesién cerebral. La lesién destruye una parte del SNC que ocasiona la pérdida de las con-
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ductas o procesos para los que el correcto funcionamiento del drea destruida era esencial.
Estos serfan considerados como déficits primarios. El déficit primario es permanente o, si
existe alguna recuperacién, no serd explicada por estas teorfas. Ademds del primario, la lesién
produce unos déficits secundarios: trastornos provocados por la alteracién temporal del fun-
cionamiento fisiolégico de otras dreas no involucradas en la lesién. En la medida en que
estas alteraciones adicionales y temporales se resuelvan, los déficits secundarios se recupe-
ran. En este sentido se utiliza el término “artefacto” para hablar de recuperacién: debe asu-
mirse una pérdida y, en este caso, lo recuperado sélo se habfa suprimido o inactivado. Por
tanto, la recuperacién puede considerarse como un “artefacto”.

La idea de que una lesién cerebral no sélo produce efectos proximales sino también
distales no es nueva. El principal antecedente de esta “accién a distancia” lo encontramos
en las aportaciones de von Monakow a principios del siglo siglo xx (1914) que propone
el término “diasquisis” para referirse a los efectos distales de la lesiéon mediados neural-
mente. La idea bdsica es que la lesién cerebral no sélo produce dafio directo y la consi-
guiente pérdida de funcién de la zona dafada, sino que 4reas relacionadas con la zona
afectada, adyacentes o més alejadas, también serdn afectadas y su funcién se verd inhibi-
da durante un tiempo. A este shock transmitido que conlleva una pérdida de excitabilidad
en zonas no directamente lesionadas, lo llamé diasquisis. La naturaleza exacta de la dias-
quisis no fue adecuadamente especificada. En cualquier caso, no se trata de un efecto gene-
ralizado y difuso, ya que el shock se transmitirfa a través de vias de conexién entre el lugar
de la lesién y el secundariamente afectado. En la propuesta de von Monakow, este estado de
supresién del funcionamiento es un fenémeno cominmente transitorio, que desaparece
con el tiempo. A medida que esto ocurre, las funciones mediadas por las zonas afectadas
pero no lesionadas emergerdn lentamente. En este sentido, parte de la recuperacién fun-
cional observada en las fases iniciales se deberfa a la desaparicién de los efectos de la dias-
quisis.

Una formulacién cercana a la de diasquisis puede encontrarse en los trabajos de Ale-
xander Luria. En este caso, se propone un efecto inhibitorio de la lesién sobre 4reas intac-
tas mediado por una alteracién en la transmisién colinérgica. La lesién produciria un
aumento en las concentraciones de colinesterasa en las zonas circundantes y también, posi-
blemente, en zonas lejanas a la lesién que formen parte del mismo sistema funcional o de
sistemas relacionados. El incremento en los niveles de colinesterasa provocaria una “asi-
napsia funcional”, que desapareceria al normalizarse los niveles de acetilcolina. En esta
propuesta, al contrario que en el caso de la diasquisis, no se postula la existencia de vias
especificas de propagacidén. Pero, al igual que en el caso anterior, la desaparicién de los
efectos inhibitorios podria ser uno de los mecanismos subyacentes tras la recuperacién
funcional.

En la actualidad, estudios que combinan varias técnicas de imagen para valorar el flujo
sanguineo y la actividad metabélica cerebral han demostrado la existencia de un efecto inhi-
bitorio de la lesién sobre 4reas no dafiadas. Este efecto de diasquisis no sélo se produce en
el hemisferio lesionado sino también en el opuesto y su resolucién, parcial o completa, con-
tribuye a la recuperacién de los efectos iniciales de la lesién cerebral.
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11.3.2. Reorganizacion: redundancia y funcionamiento vicario

El término “redundancia” ha sido utilizado en relacién con la recuperacién de funciones para
explicar la ausencia inesperada de efectos de una lesion o la rdpida recuperacion de tales efec-
tos. La idea bésica consiste en que partes del sistema no lesionadas pueden asumir la funcién
alterada. Esto es posible porque los sistemas neurales de los que depende esa funcién son
redundantes, es decir, contienen una sobreabundancia de elementos relevantes. Las aporta-
ciones de John Hughlings Jackson, hacia finales del siglo XIX, suelen considerarse como pio-
neras del concepto de redundancia en el sistema nervioso central. Este autor concibe el sis-
tema nervioso como un sistema organizado en diferentes niveles. Esta organizacién daria
lugar a una representacion jerdrquica de las funciones en cada nivel. Una lesién cortical, por
ejemplo, afectarfa al nivel superior de control de una determinada conducta. El control sobre
esa conducta pasaria a los niveles inferiores, es decir, las correspondientes estructuras sub-
corticales del sistema afectado asumirian el control de la conducta en cuestién.

Otra de las propuestas cldsicas sobre recuperacién funcional suele denominarse “fun-
cionamiento vicario” o, simplemente, “vicariacién”. De acuerdo con esta formulacién, una
estructura puede asumir la funcién de otra en caso de lesién cerebral. A diferencia de la pro-
puesta de redundancia, las dreas que asumen la funcién no estaban previamente vinculadas
a la misma. El concepto no es nuevo. Hermann Munk (1839-1912) suele considerarse como
el autor que introdujo la idea de que una region cerebral puede asumir la funcién de un drea
lesionada. La idea del funcionamiento vicario la encontramos presente también en los estu-
dios sobre los efectos de lesiones tempranas y extensas del hemisferio izquierdo. Estos mues-
tran cémo la pérdida de este hemisferio no impide el desarrollo del lenguaje, que pasaria a
ser controlado por el hemisferio derecho.

La diferencia entre la propuesta de redundancia y de vicariacién reside en el hecho de
que las dreas implicadas en la recuperacién deban o no estar relacionadas previamente en la
funcién alterada. Dejando al margen esta diferencia, la idea fundamental es que la recupe-
racién funcional se realiza a través de una reorganizacion de los sistemas cerebrales intactos
o que han sobrevivido a la lesién. Las funciones pueden ser asumidas por otras dreas intac-
tas del mismo hemisferio, por dreas del hemisferio contralateral o por otras estructuras a un
nivel diferente. Como se expondra en los siguientes apartados, la existencia de una reorga-
nizacién cerebral es actualmente, un hecho incuestionable. Aunque atin quedan muchas
cuestiones por resolver, hoy sabemos que hay una considerable plasticidad en el tejido intac-
to, un tejido que experimenta una serie de cambios morfolégicos y funcionales que le per-
miten asumir, al menos parcialmente, funciones que correspondian al tejido lesionado.

11.3.3. Adaptacion funcional

Con el término “adaptacién funcional” hacemos referencia a las estrategias que un sujeto
lesionado puede desarrollar para resolver problemas de muy diversa indole. En este sentido,
estamos hablando de compensacion conductual, estrategias alternativas, estrategias compensa-
torias, sustitucion conductual, etc.
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El estudio de las conductas tras la lesién ha puesto de manifiesto que parte de la capa-
cidad para resolver los déficits provocados por el dafio cerebral consiste en adaptaciones con-
ductuales. Por ejemplo, los pacientes a los que se les ha seccionado el cuerpo calloso, de for-
ma que ambos hemisferios quedan aislados, son capaces de desarrollar sofisticadas estrategias
para hacer accesible a un hemisferio la informacién que ha recibido el otro. Utilizan para
esto “cruce de avisos” o “cruce de claves”: gestos corporales, expresiones faciales, sonidos
producidos al examinar los estimulos tdctiles, comentarios, etc. Estas senales son general-
mente tan sutiles que pueden pasar desapercibidas para el observador. El siguiente ejemplo
nos permite ilustrar la existencia de tales sefiales. Se observé que los sujetos comisurotomi-
zados son capaces de identificar digitos (1 0 0) presentados en el campo visual derecho (recor-
demos que dada la ausencia de cuerpo calloso la informacién presentada en el campo visual
izquierdo queda confinada en el hemisferio derecho, no estando disponible para el hemis-
ferio izquierdo, véase capitulo 2). La diferencia con respecto a la identificacién de digitos
presentados en el campo visual derecho (hemisferio izquierdo) era un mayor consumo de
tiempo. Al aumentar el nimero de alternativas, también se incrementaba el tiempo de reac-
cién para las presentaciones en el hemicampo izquierdo, alcanzando los mayores valores
cuando el digito era més elevado. Nada de esto ocurria con las presentaciones en el campo
visual derecho. Los autores concluyeron que los sujetos estaban empleando algtin tipo de
estrategia. Efectivamente, informes suministrados por los propios sujetos confirmaron la
existencia de tal estrategia: los sujetos contaban subvocalmente hasta llegar al digito pre-
sentado que, de alguna forma no explicitada, identificaban. En este momento, el hemisfe-
rio izquierdo verbalizaba el digito.

Aunque estd demostrado que la adaptacién conductual a la lesién puede ser un meca-
nismo claro de recuperacién funcional, LeVere ha planteado que pudiera tener también
consecuencias negativas. Este autor sefiala que pueden desarrollarse conductas compen-
satorias inapropiadas debido a una infrautilizacién de los sistemas neurales afectados por
la lesion. En su laboratorio se han realizado una serie de estudios con lesiones visuales para
demostrar este hecho. Las lesiones producian la perdida de la capacidad para realizar ta-
reas que requerfan discriminaciones de luminosidad aprendidas previamente. Los anima-
les intentaban resolver los problemas utilizando otros medios, es decir, utilizando infor-
macién que no estuviera afectada por las lesiones en la corteza visual. Asi, por ejemplo,
cuando junto con las pistas visuales disponian de pistas téctiles para realizar la tarea, eran
éstas las que utilizaba y, consecuentemente, se producia muy poca recuperacién de las dis-
criminaciones visuales. Sin embargo, cuando las pistas téctiles que se ofrecian eran irrele-
vantes, se producia finalmente una recuperacién en el uso de discriminaciones visuales

(LeVere, 1988).

11.4. Consecuencias de las lesiones cerebrales

Cuando se formularon las propuestas presentadas en el apartado anterior, se sabia muy poco
o casi nada de lo que ocurrifa cuando el cerebro era dafiado. Hoy conocemos mucho mds al
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respecto, aunque las lagunas siguen siendo importantes. El término mds utilizado para defi-
nir qué ocurre cuando se produce una lesién cerebral, es el de “cascada” de procesos. Posi-
blemente la utilizacién de este término permite que el lector se construya una imagen muy
clara de la multitud de cambios que se producen, la mayoria de ellos de forma encadenada,
y de la rapidez con que estos cambios pueden desarrollarse.

El caso de la lesién por isquemia, propia de los accidentes cerebrovasculares en los
que se interrumpe el flujo sanguineo, es un buen ejemplo de la citada cascada de acon-
tecimientos. En la regién afectada se producen una serie de alteraciones iénicas, se libe-
ran cantidades masivas de glutamato y se abren los canales de calcio. El incremento del
calcio intracelular interfiere el funcionamiento neuronal y tiene importantes efectos t6xi-
cos. Durante los siguientes minutos o horas se altera la produccién de proteinas en las
neuronas y se edematizan los tejidos. La presencia de edema conlleva ademids la posibi-
lidad de lesién de neuronas relativamente alejadas de la zona isquémica. En la zona de
“penumbra isquémica’, alrededor del tejido dafiado irreversiblemente por la isquemia, la
hipoperfusién es de menor magnitud, el dafio avanza mds lentamente y puede ser poten-
cialmente revertido. Las neuronas supervivientes reanudan sus funciones metabdlicas,
pero los procesos de neurotransmisién pueden verse alterados debido al colapso de las
espinas dendriticas.

En el caso de los traumatismos craneoencefilicos se produce una serie de dafios foca-
les y difusos relacionados con la afectacién de los cuerpos neuronales, los axones y las ter-
minales nerviosas. En la zona de contusién y en la pericontusional se produce una des-
truccién neuronal local. Estudios experimentales, animales y humanos, han observado
que se produce ademds muerte neuronal difusa. Por otro lado, se produce un dafio axé-
nico difuso: cambios axdnicos dispersos y/o multifocales que pueden observarse en la sus-
tancia blanca subcortical, el cuerpo calloso y el tronco cerebral. El dafo axénico difuso
desencadena procesos de degeneracién walleriana, alteraciones en las terminales neuro-
nales y la consiguiente desaferentizacion de las neuronas sobre las que hacian sinapsis estos
axones. Estos procesos pueden desarrollarse durante varios meses tras la lesién. Como con-
secuencia de todos estos cambios, se producen alteraciones metabdlicas regionales, mul-
tifocales y globales. Estas alteraciones se relacionaron inicialmente con la neuroexcitacién
provocada por el incremento del glutamato, pero recientes hallazgos sefialan que las ano-
malias en el metabolismo de la glucosa tendrfan también un importante papel (Povlishock
y Katz, 2005).

En resumen, en los primeros momentos tras la lesién se produce la muerte de cier-
to nimero de neuronas, pero muchas otras mueren en las siguientes horas y dfas. En la
muerte neuronal secundaria desempefian un papel fundamental el mantenimiento de
concentraciones elevadas de glutamato, la formacién de radicales libres y las conse-
cuencias de ambos factores sobre la regulacién de los niveles de Ca2+. Los fenémenos
descritos estdn siendo estudiados con detenimiento y de este estudio se espera extraer
conclusiones sobre cémo evitar o minimizar la muerte neuronal. Al mismo tiempo se
empiezan a conocer las consecuencias de estos procesos sobre las posibilidades de recu-
peracién funcional.
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Cuadro 11.1. Procesos neuropatolégicos en la lesion cerebral traumdtica

Focal Difuso
Lesion primaria  Contusion cortical focal Lesion axénica difusa
Hemorragia cerebral profunda Hemorragia petequial en sustancia blanca
Hemorragia extracerebral
Lesion secundaria Lesion neuronal demorada Lesion neuronal demorada
Lesién microvascular Lesién microvascular
Lesién focal isquémica-hipoxica Lesién focal isquémica-hipoxica
Herniacién Hipometabolismo difuso

Hipometabolismo regional y difuso

Fuente: adaptado de Povlishock y Katz, 2005.

11.5. Neuroplasticidad y recuperacion

Duffau define la plasticidad cerebral como un proceso continuo que permite la remodela-
cién de los mapas neurosindpticos para optimizar el funcionamiento de las redes neurona-
les. La plasticidad tiene una funcién critica durante el desarrollo, permitiendo la elabora-
cién de nuevos circuitos (plasticidad natural). Pero, ademds, la plasticidad desempefia también
un papel critico en la respuesta al daio cerebral, permitiendo la remodelacién funcional que
subyace tras la recuperacién clinica (plasticidad poslesional) (Duffau, 2006). Tras la lesién
cerebral se ponen en marcha una serie de procesos de cardcter neural similares a los asocia-
dos al desarrollo del SNC, a los procesos subyacentes al aprendizaje y la memoria, a los que
mantienen un funcionamiento neuronal eficiente, etc. En los siguientes apartados se revi-
san aquellos sobre los que se ha centrado el estudio de la recuperacién funcional.

11.5.1. Regeneracion axonica

Cuando un axén es seccionado, la parte distal, es decir, la parte separada del cuerpo celular,
experimenta una serie de cambios degenerativos conocidos como degeneracién walleriana.
El extremo proximal (el extremo de la parte que permanece unida al soma), muestra una
capacidad regeneradora importante en el sistema nervioso periférico, que puede conducir a
la formacién de nuevos contactos sindpticos. Sin embargo, en el SNC la regeneracién axé-
nica estd inhibida. Esta inhibicién se debe, principalmente, a otro proceso desencadenado
por la propia lesién: la reaccién glial.

Nieto-Sampedro y sus colaboradores han estudiado con detenimiento la reaccién glial
que se produce en diferentes tipos de lesiones y sus efectos sobre el crecimiento en cultivo
de axones de neuronas del hipocampo, septum, corteza cerebral, retina y médula espi-
nal. En las lesiones causadas por trauma mecénico (lesiones anisomérficas), se produce una
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Lesion primaria

Figura 11.1. Lesion isomoérfica en el SNC: A: la lesién mecanica destruye de forma aguda
las neuronas y la glia. B: la muerte neuronal secundaria comienza pocas horas o dias
después. Ademas, se produce la proliferacion y reactividad glial. Los procesos astrocitarios
agrandados y fibrosos forman una trama que, junto con otros elementos, da lugar a la
llamada cicatriz glial. C: los axones dafados que regeneran no restituyen la inervacion
original. Las neuronas que perdieron aferencias son conectadas por brotes axdnicos de
neuronas proximas. (Fuente: adaptado de Nieto-Sampedro y Verdu, 1998.)
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acumulacién de astrocitos reactivos, fibrosos (con mayor nimero de procesos y agrandados
respecto a los astrocitos normales). Estos astrocitos, junto con otros elementos del tejido
conjuntivo y coldgeno, forman la llamada cicatriz glial. Por un lado, se trata de un proceso
que permite reconstruir la glfa destruida por la lesién. Pero, por otro, la cicatriz glial es un
obstdculo para el restablecimiento de las conexiones. Se trata de una barrera funcional, los
axones no cruzan la barrera sino que tienden a crecer asociados a ella. Se alejan asi de sus
dianas originales y se atrofian.

En el caso de lesiones isomérficas (por ejemplo, infartos locales, neurotoxinas), que no
alteran directamente la morfologfa del sistema nervioso central ni dafian la glia limitans, la
microglia prolifera abundantemente en los dias que siguen a la lesién. Después de la res-
puesta microglial, aparecen astrocitos reactivos que se disponen alrededor de la microglia.
El tejido glidtico isimérfico inhibe fuertemente el crecimiento neural y, consecuentemente,
la regeneracién axdnica: inhibe la iniciacién de brotes neuriticos y repele o causa el colapso
de los conos de crecimiento ya iniciados en ausencia de este tejido. De nuevo, esto impide
la reconstruccién de los circuitos danados (Nieto-Sampedro y Verdd, 1998).

11.5.2. Crecimiento axonico reactivo y sinaptogénesis reactiva

De lo expuesto anteriormente se desprende que el crecimiento regenerativo de los axones
lesionados no puede ser uno de los factores implicados en el curso natural de la recupera-
cién de funciones. Sin embargo, existe otra forma de respuesta ante la lesién que si se ha
intentado relacionar con la recuperacion funcional. Esta respuesta poslesional se inicia con
la formacién de brotes axénicos en axones intactos. Estos brotes pueden llegar a dar lugar al
crecimiento de colaterales, y éstas, a su vez, pueden llegar a establecer nuevos contactos sindp-
ticos. En este caso, el proceso habrd culminado en una sinaptogénesis reactiva. La existencia
del crecimiento colateral fue puesta de manifiesto por Liu y Chambers en 1958 trabajando
sobre la médula espinal en gatos. Sin embargo, hubo que esperar a principios de los afios
setenta para que se reconociera que esta forma de plasticidad sindptica era una forma comin
de adaptacién del SNC ante la lesién.

El estudio de los procesos implicados se ha realizado en multiples modelos animales.
Entre ellos, el giro dentado del hipocampo ha recibido una especial atencién. El principal
aferente extrinseco del hipocampo es el cértex entorrinal. La fibras forman la llamada via
perforante y terminan en la capa molecular, sobre las porciones més distales de las dendri-
tas de las neuronas granulares. Este es también el destino de las fibras procedentes del cér-
tex entorrinal contralateral, pero estas proyecciones contralaterales son muy reducidas. Otras
aferencias extrinsecas son las formadas por fibras septohipocampales, pero sélo tienen una
débil proyeccién en la misma capa que las aferencias entorrinales.

Otras aferencias del giro dentado son de caracter intrinsico. Asi, los axones proce-
dentes de las células piramidales hipocampales, ipsi y contralaterales, (aferentes asociati-
vos y comisurales) terminan sobre la zona més interna de la capa molecular, es decir, sobre
el tercio del drbol dendritico de las neuronas granulares mds cercano al soma. A su vez,
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los axones de las células granulares terminan sobre las neuronas piramidales, formando un
circuito cerrado.

La destruccién unilateral de la corteza entorrinal o de la via perforante provoca la pér-
dida de casi el 90% de las sinapsis en la capa molecular del giro dentado ipsilateral. Esta
pérdida masiva induce a una profunda reorganizacién de los circuitos hipocampales. La reor-
ganizacién se inicia con la aparicién de brotes en los axones no afectados por la lesién y con-
duce a la formacién de nuevas sinapsis o sinaptogénesis reactiva. De esta forma, aferencias
que tenian una débil presencia en la zona denervada (proyecciones entorrinales contralate-
rales y septales) aumentan hasta ocupar aproximadamente la mitad de ésta. Por otro lado,
aferencias antes restringidas a la zona interna de la capa molecular pasan a cubrir la mitad
de la zona externa. Los primeros brotes axénicos aparecen tan sélo tres o cuatro dfas des-
pués de la lesién. El punto méximo del proceso se alcanza a los 15-20 dias, pero no finali-
za hasta dos o tres meses poslesion.

Las modificaciones inducidas por la lesién no se limitan a las zonas denervadas directa-
mente. Recordemos que la capa molecular interna no recibe conexiones entorrinales, por lo
que la manipulacién experimental no ha tenido ningtin efecto directo sobre ella. A pesar de
esto, un cierto porcentaje de las sinapsis existentes en la capa molecular interna experimen-
tan un ciclo de renovacién sindptica, tanto en el giro dentado ipsilateral a la lesién como en
el contralateral. Parece ser una respuesta compensatoria de las neuronas granulares a la pér-
dida de aferencias en la parte externa de su drbol dendritico. No sélo eso, sino que las sinap-
sis entre los axones de las neuronas granulares del giro dentado con las células piramidales
experimentan un profundo ciclo de renovacién. Se trata de un efecto transindptico de la
pérdida de aferencias entorrinales.

Aunque los fenémenos descritos estdn ampliamente validados por evidencias anat4-
micas y experimentales, hay pocas evidencias que relacionen claramente estos fenémenos
con la recuperacién de conductas poslesién. Un ejemplo del tipo de trabajo que ha abor-
dado esta cuestién es el de Loesche y Steward (1977). Estos autores ensefiaron a un gru-
po de ratas una respuesta de alternancia: para conseguir el refuerzo (comida), los anima-
les debian alternar entre los dos brazos de un laberinto en T en ensayos sucesivos. Como
hemos sefialado anteriormente, las lesiones entorrinales unilaterales provocan un marca-
do incremento en las proyecciones entorrinales contralaterales (antes débiles) sobre el giro
dentado ipsilateral que ha sufrido la denervacién. A nivel conductual, estas lesiones se
acompafan de un marcado decremento en la conducta de alternancia aprendida preope-
rativamente. En el transcurso de aproximadamente 12 dias, la ejecucién de los animales
lesionados regresa a los niveles preoperatorios. El marcado incremento en las proyeccio-
nes del cértex entorrinal contralateral se produce precisamente entre los 8 y 12 dias pos-
tintervencidn, por lo que la recuperacién funcional observada puede ser una posible con-
secuencia funcional del proceso de sinaptogénesis reactiva descrito. Esta relacién se ve
apoyada por el hecho de que una segunda lesién que afecte a las proyecciones de la cor-
teza entorrinal contralateral reinstaura el déficit.

Sin embargo, otros estudios no han podido relacionar la ocurrencia de estos procesos
con la recuperacién funcional. En algunos casos, la recuperacién se producia demasiado
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pronto como para poder ser atribuida a este tipo de procesos. En otros casos, no se llegd
a producir recuperacién aun cuando el tiempo transcurrido habia superado con creces el
necesario para el crecimiento de colaterales y la sinaptogénesis.

En la actualidad se reconoce que el crecimiento de colaterales y la sinaptogénesis reac-
tiva son una respuesta a la lesién presente en numerosas estructuras del SNC: nicleo rojo,
septum, nucleo interpeduncular, tracto 6ptico, geniculado lateral y otros. Estos fenémenos
son una prueba de que el sistema nervioso central maduro puede formar nuevas sinapsis y
los nuevos contactos pueden mediar la transmision sindptica. La funcionalidad de las nue-
vas sinapsis dependerd de que el neurotransmisor liberado en las terminales nuevas sea el
adecuado y, por tanto, sea reconocido por los receptores postsindpticos. Las sinapsis reacti-
vas no reemplazan los circuitos originales, pero aumentan el nimero de sinapsis residuales
y; en el caso de lesiones pequefas, pueden tener consecuencias beneficiosas. Para ello es nece-
sario que los nuevos circuitos medien una funcién equivalente a la funcién perdida. Tal
como sefiala Nieto-Sampedro, son muchos los condicionantes y lo dnico que parece estar
claro es que el significado funcional de las nuevas sinapsis no es obvio, siendo necesario que
se eviten generalizaciones y se estudie cada caso individualmente.

11.5.3. Cambios dendriticos

Cuando se produce una desaferentizacion, es decir, cuando una neurona pierde contactos
sindpticos, se produce una retraccién de la arborizacién dendritica. Cuando una neurona
gana sinapsis el resultado es el contrario, una extensién de la arborizacién. El aumento en
el espacio sindptico disponible en el campo dendritico reflejarfa, por tanto, cambios en la
organizacién sindptica y puede considerarse como un mecanismo de plasticidad sindptica.
Kolb y su grupo han llevado a cabo varios estudios de laboratorio sobre los cambios den-
driticos que se producen tras lesiones corticales y su relacién con la recuperacién conduc-
tual. Realizaron amplias lesiones frontales que tuvieron como consecuencia una gran alte-
racién en tareas de navegacién espacial. Tras esa alteracién inicial, se produjo una mejoria
paulatina. Relacionaron estos hallazgos conductuales con los cambios en la morfologia de
las dendritas de la zona sensoriomotora adyacente a la lesién. Observaron que inicialmen-
te se producia una atrofia de los campos dendriticos de las neuronas piramidales, seguida
por una expansién de los mismos, de forma que el resultado final fue una ganancia neta en
el espacio dendritico. Los cambios dendriticos se correlacionaban con la recuperacién del
rendimiento de las ratas en la tarea espacial: en la fase temprana poslesion, en la que se pro-
ducfa la atrofia dendritica en la zona adyacente a la lesién, las ratas realizaban deficitaria-
mente la tarea. Posteriormente, cuando las neuronas expandian sus campos dendriticos, se
producia la mejorfa en el rendimiento.

Otras investigaciones sobre los efectos de lesiones en la corteza motora confirmaron estos
resultados. Los animales eran entrenados previamente para aprender a utilizar sus patas ante-
riores para coger pequenas piezas de comida. Una vez aprendida la tarea, se realizaron peque-
fias lesiones en el drea de la corteza motora correspondiente a las patas anteriores. Los anima-
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les sufrieron inicialmente dificultades importantes en la tarea, pero mejoraron progresiva-
mente. Un segundo grupo de animales con lesiones mds amplias, que afectaban a la mayor
parte del cértex motor, mostraron una recuperacién mucho menor. Al contrastar estos resul-
tados con los cambios anatémicos, observaron que en los animales con lesiones amplias se pro-
ducfa una atrofia dendritica en las neuronas piramidales del cértex motor no lesionado. En el
caso de las lesiones restringidas, por el contrario, se producia una atrofia inicial, pero poste-
riormente se observaba una expansion de los campos dendriticos. Aunque no se miden direc-
tamente los contactos sindpticos, los autores interpretan que el incremento en el espacio den-
dritico se debe a un aumento en el nimero de sinapsis (Kolb y Whishaw, 2000).

En resumen, los trabajos del grupo de Kolb han aportado evidencias de una asociacién
entre los cambios en la morfologfa dendritica en zonas adyacentes a la lesién y la recupera-
cién funcional. Esta expansion de los campos dendriticos podria ser potenciada por deter-
minados tratamientos y, dada la relacién observada, estos tratamientos podrian contribuir
a una mejor recuperacion funcional.

11.5.4. Potenciacion y modificacion de sinapsis existentes

P. D. Wall y sus colaboradores propusieron la existencia de numerosas sinapsis que, en ausen-
cia de lesién, permanecen silenciosas o relativamente ineficaces. Tras revisar una serie de
estudios, llegan a la conclusién de que estas conexiones normalmente silenciosas, sinapsis
silenciosas, pueden ser activadas al desaparecer su inpur dominante. Asi, por ejemplo, lesio-
nes que destruyen los inputs procedentes de una parte del cuerpo pueden modificar el mapa
somatotépico del tdlamo: las 4reas en las que se registraban los potenciales al estimular esa
zona responden ahora a la estimulacién de otra zona del cuerpo. La rapidez del proceso pare-
ce indicar, segtin Wall, que las conexiones sindpticas que lo median estaban presentes antes
de la desaferentizacién. Esta producirfa un desenmascaramiento de las llamadas sinapsis silen-
ciosas (Wall, 1980). La hipétesis bésica de esta propuesta sugiere que las dreas que poten-
cialmente podrian mediar una funcién determinada son mdas amplias de lo que puede poner-
se de manifiesto en condiciones normales. Esta capacidad potencial sélo se observaria cuando
la lesién cerebral permite la desinhibicién de la misma.

Los estudios sobre modificaciones en los mapas corticales sensoriales realizados por Kaas,
Merzenich y sus colaboradores apoyan la existencia de mecanismos rédpidos que permiten la
reorganizacién cortical (véanse, por ejemplo, Jenkins ez al., 1990; Kaas, 1991). Gran parte
del trabajo de estos autores ha consistido en el estudio del efecto de la eliminacién selecti-
va de ciertos inputs al cértex somatosensorial. Los sujetos experimentales han sido mayori-
tariamente primates, aunque se han realizado estudios con otros animales como gatos, mapa-
ches, ratas y murciélagos. Los efectos de la deprivacién sensorial se han determinado
comparando la organizacién cortical de estos animales con la encontrada en animales intac-
tos. Los mapas normales de las representaciones somatotdpicas se obtenfan determinando
mediante electrodos los campos receptivos de las neuronas de la corteza objeto de estudio

(véase figura 11.2, A-C).
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Figura 11.2. Reorganizacion en el cortex somatosensorial: A. Localizacion del area 3b
en una vision dorso-lateral de un cerebro de mono; B. Representacion cortical de la mano.
El orden topografico de la mano estd considerablemente preservado en el cortex pero
obsérvese que la superficie dorsal estd dividida (zona rayada) C. Representacion de la mano
distorsionada para formar un rectdngulo; D. La seccion que inactiva el nervio medio depriva
la mayor parte de la mitad lateral de la representacion de la mano. La zona deprivada
se sefiala en sombreado; E. Reorganizacion a largo plazo tras la seccion del nervio medio.
El cortex deprivado de su estimulacion habitual es topograficamente activado por la
estimulacion de la superficie dorsal y por la estimulacion de zonas de la palma de la mano,
no denervadas, que amplian sus campos corticales (P3 e I); F. Recuperacion tras la
regeneracion del nervio; G. Reorganizacion tras la ablacion de D3. El cortex que
correspondia a D3 pasa a ser activado por la estimulacion de D2 y D4 junto con otras zonas
de la superficie palmar de la mano; H. Expansion de la representacion de D2 y D3 tras la
estimulacién. Una estimulacion tactil masiva y restringida a D2 y D3 produjo una expansién
de la representacion de estos dedos que se extendid, especialmente, hacia 3a; I. Recuperacion
de la lesion cortical. La ablacion del cortex correspondiente a D3 produce
una reorganizacion. (Fuente: adaptado de Kaas, 1991.)
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En uno de sus estudios seccionaron y suturaron (para impedir la regeneracién) el ner-
vio medio que inerva el lado palmar del pulgar (D1), del siguiente dedo (D2) y la mitad
de D3. La seccién habia inactivado las aferencias procedentes de la mitad de la mano, depri-
vando asf la zona correspondiente en el drea 3B. Inmediatamente después de la seccién del
nervio, la mayoria o todo el cértex deprivado no mostraba respuesta a la estimulacién cuté-
nea (véase figura 11.2, D). Sin embargo, pequefos fragmentos comenzaron casi inmedia-
tamente a responder a la estimulacién de la superficie dorsal de los dedos. Pasados unos
dias, estas pequenas representaciones “desenmascaradas” aumentaron de tamafio. Final-
mente, el cértex deprivado no sélo respondia a la estimulacién de la superficie dorsal de la
mano, sino también a la estimulacién de zonas de la palma cuya inervacién habia sido pre-
servada (véase figurall.2, E). Nunca llegaron a producirse respuestas corticales asociadas
a estimulacién de la piel denervada, pero una nueva organizacién somatotépica habia sido
creada en el drea 3B. La secuencia temporal de estos cambios no es bien conocida, alguna
reactivacién ocurre en el plazo de tan sélo algunas horas, otros cambios en la capacidad de
respuesta y detalles representacionales ocurren durante dfas y meses.

A diferencia del caso anterior, los efectos de desactivar un nervio periférico si pueden
ser invertidos, parcial o totalmente, por regeneracién neural. La recuperacién funcional
observada parece reflejar una regeneracién completa, o casi completa, y sin errores (véase
figura 11.2, F). De hecho, los mapas resultantes tras la regeneracién son totalmente nor-
males y, cuando se hacen comparaciones intraindividuos, pre y poslesidn, se observa que
mantienen los rasgos especificamente individuales.

Un cuadro totalmente distinto se obtiene cuando un nervio es seccionado y sus extremos
suturados juntos. En estos casos la regeneracion es incompleta y desordenada. Una reorgani-
zacion del drea 3B puede observarse también tras la ablacién de un dedo (véase figura 11.2, G),
sin embargo, la reorganizacién cortical tiene sus limites. Asi, por ejemplo, secciones que incre-
menten excesivamente la zona cortical deprivada (por ejemplo, seccién de dos nervios cutd-
neos) han dado como resultado que algunas 4reas corticales nunca lleguen a ser reactivadas.

Los resultados descritos demuestran la capacidad de reorganizarse como respuesta a una
lesién que supone la pérdida de aferencias. Sin embargo, no hemos encontrado realmente
datos de recuperacién funcional, ya que la estimulacién de la piel denervada no produjo
nunca respuestas corticales (a excepcion de la recuperacién funcional mediada por la rege-
neracién de nervios periféricos). Los estudios sobre efectos de lesiones corticales abordan
directamente la cuestién.

Se realizaron ablaciones del cértex relacionado con el tacto ligero de la superficie pal-
mar de D3. Los registros en lugares proximos a la lesion mostraron que zonas que corres-
pondian inicialmente a otras partes de la mano (D2 y D4) respondian ahora a la estimula-
cién en D3 (véase figura 11.2, I). Sin embargo, la recuperacién era limitada: el cértex activado
por los inputs procedentes de D3 era de reducido tamafio, y lesiones mayores, incluyendo
el cértex correspondiente a D2-D5, no produjeron recuperacién. Otro ejemplo de reorga-
nizacién que puede tener implicaciones para la recuperacion de funciones y la intervencién
sobre la misma es el observado tras la utilizacién de la propia piel de la mano. Esta reorga-
nizacién se ha observado en monos adultos a los que se sometié a una estimulacién mecé-
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nica de los dedos D2 y D3. Concretamente, los monos debian mantener en contacto el
extremo de los dedos con un disco giratorio durante 1-2 horas al dia y por el espacio de
varios meses. Esta estimulacién restringida y masiva produjo una expansién en la represen-
tacién cortical de los dedos correspondientes (véase figura 11.2, H).

¢Cuiles son los mecanismos responsables de esta reorganizacién de los mapas cortica-
les? Para Kaas (1991), la explicacién mds plausible, dada la rapidez con que se producen
algunos cambios, es la potenciacién y modificacién de sinapsis existentes. Las posibles vias
para que esto ocurra son multiples: desactivacién de conexiones inhibitorias; reduccién de
la inhibicién como resultado de una regulacién de neurotransmisores y enzimas metabdli-
cas; cambios en la forma, niimero, tamafio y tipo de las sinapsis, etc. En esta misma linea,
Duffau propone que el principal mecanismo implicado en esta neuroplasticidad a corto pla-
z0 es el desenmascaramiento de conexiones latentes, que permite que sinapsis silenciosas se
conviertan en sinapsis funcionales. El proceso estarfa mediado por la disminucién de la inhi-
bicién GABA. Las interneuronas inhibitorias GABA bloquean las conexiones horizontales,
principalmente entre las neuronas piramidales. La deprivacién sensorial o el aprendizaje
pueden suprimir esta inhibicién permitiendo que estas conexiones intracorticales se hagan
funcionales (Duffau, 20006). Otros cambios parecen producirse en el transcurso de semanas
¥, quizd meses, en estos casos el crecimiento reactivo de colaterales y la sinaptogénesis reac-
tiva pueden ser un factor adicional.

La mayor parte de los estudios sobre modificaciones rdpidas en la organizacién de los
mapas corticales se han realizado utilizando el cértex somatosensorial, pero procesos simi-
lares se han descrito en cértex visual, auditivo y motor. Ademds, la reorganizacién no se
reduce a la corteza, sino que se observa también en estructuras subcorticales (por ejemplo,
tdlamo, nicleos troncoencefélicos). Los cambios se producen en minutos u horas y de for-
ma paralela a los cambios corticales. Aunque los mecanismos por los que se produce esta
reorganizaciéon tampoco se conocen, hay evidencias que sefialan en la misma linea. Esto es,
a cambios en la eficacia de sinapsis ya existentes (Xu y Wall, 2000).

11.5.5. Neurogénesis

La neurogénesis es el proceso de generacién de nuevas neuronas a partir de células progenito-
ras. Incluye diversas fases, desde su proliferacién y migracién hacia su destino hasta su madu-
racion e integracién funcional en los circuitos neuronales. Hasta hace poco, la creencia gene-
ral era que el cerebro adulto de los mamiferos era incapaz de producir nuevas neuronas. Sin
embargo, hoy sabemos que al menos dos regiones cerebrales de los mamiferos adultos, inclu-
yendo a los humanos, incorporan nuevas neuronas durante todo el ciclo vital: el bulbo olfato-
rio y el hipocampo. La neurogénesis en otras dreas del cerebro intacto es muy limitada o inexis-
tente. Las células olfatorias precursoras migran desde la Zona Subventricular (SVZ) de los
ventriculos laterales, donde se originan por mitosis, hasta llegar al bulbo olfatorio, donde
se diferencian en neuronas. En el caso del hipocampo, las células precursoras estdn localizadas
en la Zona Subangular (SGZ), entre la capa de células granulares y el hilus.
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Aungque se han realizado progresos muy importantes, no conocemos ain muchos de los
factores que regulan las diferentes fases del proceso de neurogénesis y muy especialmente,
todavia se desconoce la funcién que cumplen estas neuronas. Para Ming y Song (2005), una
atractiva hipétesis, para la que ya hay bastantes datos favorables, es que tengan un papel
importante como mediadores de la plasticidad estructural. De lo que no hay duda alguna es
de que el proceso es tremendamente dindmico, y tanto la produccién como la supervivencia
de estas neuronas se ve condicionada por muchos factores, desde el aprendizaje al estrés o el
envejecimiento. Asi, por ejemplo, mantener a los animales en un ambiente enriquecido incre-
menta la supervivencia de las nuevas neuronas en la SGZ del hipocampo, sin afectar a la neu-
rogénesis en la SVZ. La exposicién a estimulos olorosos, por el contrario, aumenta la proli-
feracién en SVZ y no en SGZ. El entrenamiento en tareas que requieren la participacion del
hipocampo aumenta la supervivencia de las nuevas células granulares, un efecto que no tie-
nen los entrenamientos dependientes de otros sistemas no hipocampales.

Cuadro 11.2. Factores regulatorios de la neurogénesis en adultos

Sexo

Edad

Hormonas

Neurotransmisores

Factores de crecimiento: FGF-2; EFG; IGF-1
Ambiente enriquecido

Actividad fisica

Aprendizaje

Estrés

Farmacos antidepresivos, opidceos, metanfetaminas, litio
Isquemia

Crisis epilépticas

Inflamacion

Patologia degenerativa

Si en el cerebro adulto hay una neurogénesis natural, cabe pensar que una lesién cere-
bral podria poner en marcha una neurogénesis compensatoria. Efectivamente, Kozorovitsky
y Gould (2003) sefalan que la produccién de neuronas, como respuesta a una lesidn, se
observa en tres circunstancias diferentes:

1. El dano en un drea que normalmente exhibe neurogénesis resulta en un incremen-
to en la produccién. Por ejemplo, una lesién del giro dentado produce un incre-
mento en la produccién de nuevas neuronas en la SGZ.

2. Lalesién en una zona donde no se produce normalmente neurogénesis, como es el
caso de la corteza, puede desencadenar un aumento de la produccién en zonas don-
de existe habitualmente neurogénesis (SVZ o SGZ).
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3. El dafio en un drea sin neurogénesis puede suponer el inicio del proceso, algo que se
ha observado, por ejemplo, en el caso de lesién de las neuronas piramidales de la cor-
teza. En este caso, se propone que se movilizan precursores residentes o que se trata
de células originadas en la zona subventricular.

Ambiente
enriquecido
Glucocorticoides Actividad
_ fisica Deprivacion
— ambiental
Aprendizaje +
- Estrogenos
9 +
+ +
e -/
- U
© D) AAA Y .
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Figura 11.3. Moduladores hormonales y ambientales de la neurogénesis adulta
que actian sobre la proliferacion de los precursores neuronales o sobre la supervivencia
de las neuronas. (Fuente: adaptado de Kozorovitsky y Gould, 2003.)

Al igual que en el caso del cerebro intacto, la neurogénesis inducida por la lesién estd
siendo sometida a un profundo estudio. Se ha comprobado, por ejemplo, que tras la lesion
vascular del estriado en modelos animales, se produce una migracién de nuevas neuronas
desde SVZ a la zona lesionada. En el estriado, las nuevas neuronas comienzan a expresar
caracteristicas de las neuronas perdidas. Sin embargo, la mayoria de estas neuronas mueren
posteriormente, entre las cinco y seis semanas poslesién. Por otro lado, se cuestiona que las
neuronas puedan llegar a presentar las caracteristicas estructurales y electrofisiolégicas que
les permitan reemplazar a las neuronas dafiadas. Incluso se presentan casos en los que las
neuronas migran a localizaciones aberrantes y pueden contribuir al desarrollo posterior de
una actividad epileptiforme. A partir de estos resultados, resulta evidente que la funciona-
lidad de la neurogénesis en el caso de las lesiones cerebrales es atin controvertida. Aunque
hay considerables evidencias que sugieren que es una respuesta intrinseca del cerebro lesio-
nado, queda atin mucho para entender su significado.
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11.6. Modificaciones en los mapas corticales

Estudios de neuroimagen realizados con musicos y con atletas han demostrado que ciertas
dreas corticales, vinculadas a su entrenamiento, estaban expandidas con respecto a los suje-
tos no entrenados. Estos resultados muestran que las representaciones corticales sensorio-
motoras del cerebro humano tienen una importante plasticidad. Esta puede ser desencade-
nada por la estimulacién o el aprendizaje, como en los ejemplos anteriores, o ponerse en
marcha como respuesta a una lesién cerebral. Los mecanismos que hemos desarrollado en
el apartado anterior, sinaptogénesis reactiva, desenmascaramiento de sinapsis existentes,
cambios en la arborizacién dendritica, etc., son la base de esta plasticidad. Por tanto, el estu-
dio de los mapas sensoriales y motores constituye una excelente oportunidad para obtener
evidencias no sélo de las posibilidades de reorganizacién, sino también de los mecanismos
implicados. Para ello, es necesario realizar estudios mds precisos en animales de laboratorio,
utilizando técnicas invasivas.

Ya hemos presentado evidencias de la enorme capacidad de reorganizacién del cértex
somatosensorial. Los estudios de Wall, Kaas y Merzenich que se han descrito anteriormen-
te, demostraban que tanto la pérdida de aferencias, como la estimulacién o la lesién, pro-
ducian una reorganizacién rdpida que era atribuida a la potenciacién de sinapsis ya exis-
tentes. Con procedimientos similares, el grupo de Nudo ha demostrado que el aprendizaje
de determinadas habilidades motoras modifica la topografia de la representacién en el c6r-
tex motor de los monos, de forma que los movimientos usados en la tarea aprendida aumen-
taban su representacién cortical. Para definir los mapas corticales utilizaron la técnica de
estimulacién con microelectrodos: un electrodo se introduce en el cértex del animal mien-
tras permanece anestesiado. Se aplica un tren de pulsos de baja intensidad en diferentes pun-
tos de la corteza, observando dénde se producen las contracciones musculares provocadas
por los impulsos eléctricos. De esta manera se puede elaborar un mapa de la representacién
somatotdpica del cértex motor previa a la intervencién v, repitiendo el proceso de microes-
timulacidn, definir de nuevo el mapa tras la intervencién.

Los trabajos de Nudo demostraron que la reorganizacion observada era un efecto espe-
cifico del aprendizaje. Para ello compararon dos situaciones diferentes. En ambas, los ani-
males debifan coger con la mano el alimento de un recipiente. En un caso, el recipiente
era pequefio y exigfa realizar un movimiento de pinza para coger el alimento. Por tanto,
tuvo que producirse un aprendizaje motor, lo que se reflejé en una mejoria progresiva de
la ejecucién. En el otro grupo, el recipiente era amplio y los monos pudieron realizar la
tarea sin problemas desde el comienzo, empleando movimientos gruesos de toda la mano
y mufieca. En este caso no hubo, por tanto, necesidad de aprendizaje. Ambos grupos se
equipararon en el nimero de movimientos de flexién de los dedos realizados. Se compa-
raron los mapas motores pre y postentrenamiento. En el grupo de monos que usé reci-
pientes amplios, no se observaron cambios sustanciales. En el que usé recipientes peque-
fios, la representacién de los dedos se expandié de forma sistemdtica y consistente con el
tipo de movimientos aprendidos. A partir de estos resultados, Nudo concluye que la acti-
vidad motora, por si sola, no produce la reorganizacién de los mapas corticales, sino que
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es necesario que se haya producido una situacién de aprendizaje o adquisicién de una nue-
va habilidad (Nudo, 2003).

Kleim y sus colaboradores pudieron relacionar los cambios en la representacién corti-
cal motora con cambios a nivel sindptico. Trabajaron con un grupo de ratas que fueron entre-
nadas en una tarea motora. Observaron que en la capa V del drea expandida tras el entre-
namiento habfa un mayor nimero de sinapsis por neurona. Esta co-ocurrencia de cambios
apoya la idea de que la formacién de sinapsis juega un papel fundamental en los cam-
bios corticales producidos por el aprendizaje (Kleim ez /., 2002).

¢Pueden producirse también cambios en las representaciones que contribuyan a la recupe-
racién tras una lesién de las mismas? Merzenich y sus colaboradores entrenaron a un grupo de
monos en una tarea de discriminacién téctil. Mediante microelectrodos corticales elaboraron el
mapa de las zonas activas en la corteza somatosensorial mientras los animales realizaban la tarea.
A continuacién, lesionaron dichas dreas mediante electrocoagulacién. Inicialmente, se produjo
un deterioro importante del rendimiento en la tarea tictil. Los monos fueron sometidos a un
nuevo entrenamiento y gradualmente readquirieron la habilidad téctil. Se estudiaron de nuevo
los mapas corticales y se observé que la representacion de los dedos habia reaparecido, ocupan-
do ahora dreas corticales que normalmente no respondian a estimulacién cutdnea.

El grupo de Nudo ha aportado también evidencias en la misma linea en la corteza moto-
ra. Provocaron pequenas lesiones isquémicas focales en el drea del cértex motor correspon-
diente a los dedos de la mano. La lesién implicaba aproximadamente un 25-30% del drea
cortical que controlaba los movimientos de la mano. Tras varias semanas, se trazaron de nue-
vo los mapas corticales y se observé que se habia producido una reduccién en la representa-
cién de la mano. En cambio, lugares no afectados por la lesidn, asociados previamente con
movimientos de los dedos, se asociaban ahora a movimientos del hombro y el codo.

Nudo y sus colaboradores estudiaron entonces el efecto del entrenamiento en una tarea
motora que exigfa la realizacién de movimiento de los dedos. Dado que los animales tien-
den a usar la mano no afectada, disefiaron un dispositivo que restringiera el uso de la mano
intacta. De esta forma, los animales podian trepar y apoyarse en la mano intacta e incluso
coger piezas grandes con ella. Pero debian usar la mano afectada para tareas mis finas. Se
les sometié diariamente a la tarea de capturar pequefos trozos de comida con la mano afec-
tada. Cuando se examinaron de nuevo los mapas corticales, se observé que el drea no lesio-
nada de la mano no sélo no se habia reducido, sino que se habfa expandido, ocupando aho-
ra territorios previamente asociados a los movimientos del hombro y el codo.

En otro estudio, se restringié también el uso de la mano no afectada, pero no se realizé
ningin entrenamiento rehabilitador. En este caso, los resultados fueron muy distintos al
grupo entrenado. Se habia producido una disminucién en la representacién cortical de la
mano. Tomados en su conjunto, los resultados de esta serie de investigaciones indican que
el entrenamiento es el factor que determina que se conserve la representacién cortical no
lesionada e incluso se expanda. Desafortunadamente, los datos que aportan estos estudios
sobre la recuperacién de la conducta motora de los diferentes grupos no permiten relacio-
nar los cambios en los mapas corticales observados con un mayor o menor éxito en la recu-
peracién funcional.
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Hay que sefalar que en la recuperacién del movimiento parece intervenir no sélo el c6r-
tex motor adyacente. Hay evidencias de un posible papel del cértex premotor ipsilateral a
la lesién, asi como de cambios en la corteza homotipica del hemisferio opuesto. Por lo que
respecta a los procesos bésicos implicados, tanto en el cértex contralateral como en la zona
adyacente a la lesién se ha observado crecimiento dendritico y, posteriormente, formacién
de nuevas sinapsis. La regulacién de la neurotransmisién excitatoria e inhibitoria parece des-
empefiar también un papel critico.

11.7. Estudios de neuroimagen y recuperacion de funciones

La utilizacién de las técnicas de neuroimagen funcional en pacientes con alteraciones moto-
ras o cognitivas puede contribuir a entender algunos de los procesos que sustentan la recu-
peracién de funciones. Aunque el nivel de andlisis es claramente diferente al de los estudios
anteriores, pueden aportar evidencias sobre el tipo de reorganizacién cerebral que se pro-
duce tras la lesién. La mayor parte de los estudios se han realizado en el campo de la recu-
peracién motora y de la afasia.

Con respecto a las funciones motoras, los estudios sefialan que hay una contribucién
bilateral a la recuperacion, esto es, una contribucién de las proyecciones motoras de ambos
hemisferios, pero con un papel preponderante del hemisferio contralesional. Asi, por ejem-
plo, en pacientes que muestran una buena recuperacién, los movimientos de la mano no
afectada muestran la esperada activacién contralateral en el cértex sensoriomotor, premo-
tor, 4rea motora suplementaria, etc. Cuando los movimientos se realizaban con la mano
afectada, se observaba un patrén similar de activacién, pero en este caso, la activacién era
bilateral: se producia no sélo en la corteza contralateral a la mano, sino también en la ipsi-
lateral. Esto indicarfa que las vias pre-existentes no cruzadas tienen un importante papel
compensatorio.

Los estudios con pacientes afdsicos han aportado dos tipos de datos. Por un lado, se ha
observado que un importante componente de la recuperacién se debe a la resolucién de la
diasquisis. En pacientes con afasia por lesiones subcorticales, con una perfusién disminui-
da en el cértex izquierdo, la recuperacién del lenguaje se asocia con la reduccién de la hipo-
perfusién y del hipometabolismo cortical. De forma similar, en pacientes con lesiones cor-
ticales se ha observado una correlacién positiva entre la recuperacién del lenguaje y los
incrementos en el metabolismo en el cértex témporo-parietal izquierdo y derecho.

Por otro lado, se han realizado estudios de activacién con el objetivo de valorar la con-
tribucién a la recuperacién de la afasia de las dreas intactas del hemisferio izquierdo y de las
dreas del hemisferio derecho. Para ello, se analiza el patrén de activacién cuando el pacien-
te realiza tareas lingiiisticas. Asi, por ejemplo, Buckner y sus colaboradores estudiaron un
paciente (LF1) con una afasia no fluida. LF1 tenfa un rendimiento deficitario en varias tare-
as de generacién de palabras. Sin embargo, tenfa un buen rendimiento (85-90% de acier-
tos) cuando se le proporcionaba como clave el fragmento inicial de una palabra (cou-, para
couple; hou-, para house). En sujetos intactos esta tarea de complecién de palabras implica
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al cértex frontal inferior izquierdo, drea que estaba lesionada en el paciente LF1. A pesar de
ello, podia realizar la tarea con éxito, lo que indicarfa que estaba utilizando algin mecanis-
mo compensatorio. Se realizé un estudio con tomografia de positrones para determinar qué
dreas estaban activas mientras LF1 realizaba esta tarea. Las imdgenes de PET mostraron
que activaba el cértex frontal inferior derecho mientras la realizaba, es decir, el cortex homé-
logo al activado en ausencia de lesién (Buckner y Petersen, 2000). Otros estudios han obser-
vado también que en pacientes afdsicos la realizacién de tareas verbales activa dreas derechas,
homélogas a las activadas por los sujetos normales en el hemisferio izquierdo. Sin embargo,
el papel de esta activacién en el hemisferio derecho no estd totalmente claro, pues se puede
observar también en pacientes incapaces de realizar las tareas.

Otras investigaciones han puesto de manifiesto el papel de las 4reas intactas del propio
hemisferio izquierdo en la recuperacion de la afasia (véase, por ejemplo, la revisién realiza-
da por Pizzamiglio ez al., 2001). Cao y sus colaboradores informaron que la mejor recupe-
racién se producia en aquellos pacientes que mostraban una actividad bilateral méds que una
activacion predominantemente derecha. En la misma linea, el grupo de Heiss, tras realizar
una serie de estudios con tareas de repeticién de palabras, mostré que la recuperacién mds
eficiente se asociaba a la activacién de las dreas que rodean la zona infartada.

Los estudios en los que se incluye el efecto del entrenamiento o la rehabilitacién han
aportado también datos en ambas direcciones. Musso y sus colaboradores informan que el
entrenamiento en una tarea de comprensién mejora la ejecucién de los pacientes y, al mis-
mo tiempo, produce un incremento en el flujo sanguineo en dreas del hemisferio derecho
homologas a las dreas de Wernicke y Broca. En otros casos, por el contrario, el efecto de la
intervencion se ha reflejado en la activacién de 4reas izquierdas perilesionales.

La interpretacién de los estudios de activacion se ve dificultada por la utilizacién de ta-
reas con diferentes demandas, pacientes en diferentes momentos de la recuperacién y pacien-
tes con afectacién de diferentes componentes de la red neural que subyace al lenguaje. Por
ejemplo, los mecanismos de recuperacién serdn muy diferentes cuando la lesién haya pre-
servado zonas considerables de la red neural para el lenguaje, frente a aquellos casos en los
que el dafio haya sido mds extenso. Incluso con lesiones de similar extensidn, la afectacién
de los nodos principales de la red impondrd unos limites a la recuperacién diferentes a la
lesién de otras 4reas o subsistemas. Con los datos disponibles hasta el momento podemos
concluir que parte del proceso de recuperacidn se realiza a través de la participacién de
dreas perilesionales, pero que la contribucién del hemisferio derecho es un hecho demos-
trado. Esta contribucién es especialmente importante cuando la lesién afecta a estructuras
fundamentales del sistema neural del lenguaje.

11. 8. Variables moduladoras de la recuperacion
Si entramos en contacto con profesionales relacionados con la atencién de pacientes con

lesiones cerebrales podemos observar que hay una serie de principios o asunciones, explici-
tas o implicitas, sobre los factores que influyen en la recuperacién. Se asume, por ejemplo,
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que lesiones mds graves producen déficits mayores y una recuperacién menos completa.
Aunque relacionar gravedad y recuperacién puede resultar més problemdtico de lo que ini-
cialmente parece, los mecanismos que se han involucrado en la recuperacién funcional depen-
den en gran medida de la supervivencia de ciertos componentes del sistema. Por ejemplo,
la sinaptogénesis reactiva descrita anteriormente sélo se produce en lesiones parciales ya que
depende del nacimiento de brotes axdnicos en las fibras intactas. En este sentido, lesiones
mids extensas dificultan que estos mecanismos actten.

Otra asuncién es el efecto positivo del sobreaprendizaje. La idea bésica es que habilida-
des que han sido sometidas a un mayor aprendizaje estdin mds “protegidas” frente a las con-
secuencias disruptivas del dafio cerebral y presentan una mejor recuperacién. El problema
estd en poder examinar experimentalmente esta asuncién diferenciando entre la primera
parte de la misma y la segunda. Es decir, si hay un menor efecto inicial de la lesion, estare-
mos hablando de un efecto de indemnidad al dafio, y no de un efecto especifico sobre la
recuperacion.

Las variables moduladoras que han sido sometidas a una mayor investigacién son la edad
y el efecto de la experiencia o manipulaciones ambientales.

11.8.1. Edad

Han transcurrido casi 200 afios desde las primeras observaciones sobre las diferencias en los
efectos de las lesiones cerebrales en funcién de la edad. A pesar de ello, a este efecto de la
edad suele denominarse como efecto de Kennard, haciendo asi referencia a las aportaciones
de Margaret Kennard (1899-1976) entre 1936 y 1944. Esta autora realiz6 una serie de expe-
rimentos sobre el cértex motor y premotor en primates, variando la edad en que se realiza-
ba la intervencién y valorando el efecto sobre diversas medidas de la funcién motora. Su
hallazgo mds citado es que los animales lesionados en la infancia mostraban una menor alte-
racién y tenfan una mayor capacidad de recuperacién en comparacién con los intervenidos
mis tardfamente. Aunque después tendfan a desarrollar espasticidad y se mantenian ciertos
déficits ligeros, sus funciones motoras resultaban mucho menos alteradas que las de los ani-
males lesionados con varios meses de vida. Sus estudios estimularon otros intentos de encon-
trar efectos de la edad sobre la recuperacién en otras lesiones (hemidecorticaciones, lesiones
pre-frontales, lesiones visuales, etc.) y funciones (discriminaciones tictiles, aprendizajes
motores y visuales, respuesta demorada, etc.).

Inicialmente, las afirmaciones entusiastas sobre la capacidad de recuperacion de los efec-
tos de las lesiones tempranas eran muy frecuentes. Pero pronto comenzaron a obtenerse evi-
dencias de la dificultad para generalizar esa capacidad, poniéndose de manifiesto que el efec-
to de la edad no es tan simple.

Segin Kolb, el momento exacto del desarrollo en que se produzca el dafio es un factor
determinante. Sus estudios con animales de laboratorio mostraron que las lesiones en los pri-
meros dias de vida tenfan graves efectos, que permanecfan cuando las ratas llegaban a la edad
adulta. Algunas de las tareas en las que rendian de forma alterada no eran afectadas incluso
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por lesiones realizadas en animales adultos. Por el contrario, las ratas lesionadas alrededor del
dia 10 posnatal mostraban pocos efectos o una buena recuperacién de los mismos.

Estos efectos diferenciales estarfan asociados al momento del desarrollo en que se pro-
duce la lesién. Si el cértex es danado durante la neurogénesis puede producirse una buena
compensacién. Si la lesién ocurre durante la migracién, los resultados son peores, mientras
que si ocurre en la fase de sinaptogénesis puede producirse una sinaptogénesis compensato-
ria y, consecuentemente, una buena recuperacién. Teniendo en cuenta el desarrollo del ser
humano, Kolb sefiala que las lesiones en el tercer trimestre de gestacién y en los primeros
dias tras el nacimiento tendrian un resultado peor, ya que éste es el periodo de migracién.
Las lesiones en los siguientes 18 meses tendrian mejores resultados, especialmente las lesio-
nes entre los cuatro y 12 meses de edad. Sefala, ademds, que no sélo es relevante el momen-
to exacto del desarrollo, sino también factores como el tipo de lesién, la localizacién y gra-
vedad. Asi, los resultados de lesiones focales, el tipo de lesién que utilizan en sus modelos de
experimentacién, pueden ser diferentes a los observados tras lesiones difusas (Kolb, 2004).

En humanos, se admite de forma generalizada que las lesiones focales tempranas, duran-
te el primer afo de vida, afectan al desarrollo del lenguaje o de las funciones visuoespacia-
les de forma variable y transitoria. Cuando alcanzan los cinco afos, el rendimiento de estos
nifios es pricticamente normal, aunque exdmenes profundos suelen revelar déficits sutiles.

La importancia del tipo de dafio cerebral (por ejemplo, focal o difuso) ha quedado demos-
trada en los trabajos del grupo de Levin (véase, por ejemplo, Levin, 2003) Este grupo ha estu-
diado los efectos de los Traumatismos Craneoencefélicos (TCE) en nifios. En un estudio lon-
gitudinal, utilizaron una tarea de fluidez verbal ante consigna fonética. Observaron que los
nifios de menor edad con TCE severo experimentaban menos recuperacién que los nifios que
sufrfan el TCE a mayor edad. Los autores sefialan que el dafio axdnico difuso, a diferencia de
las lesiones focales, produce efectos més graves en los ninos de menor edad, posiblemente por-
que altera el desarrollo de la conectividad cerebral, perjudicando la organizacién de los siste-
mas neurales distribuidos que subyacen tras los procesos complejos. La localizacién del dafio
es otro factor fundamental. Cuando se han estudiado las consecuencias a largo plazo de las lesio-
nes frontales, se ha observado que el dafio frontal temprano puede tener un gran impacto en
el desarrollo cognitivo, emocional y conductual (Eslinger, Flaherty-Craig y Benton, 2004).

Un campo poco estudiado es el efecto de la edad en sujetos maduros. En general, los
estudios de seguimiento a largo plazo indican mejor recuperacién en adultos jévenes, aun-
que los indices de recuperacién usados en algunos estudios son cuestionables (“regreso al
trabajo”, “ajuste social”). En otros casos, no se han obtenido diferencias. Asi, por ejemplo,
se han comparado pacientes afdsicos que segufan un programa de terapia, sin encontrar dife-
rencias en resultados debidas a la edad.

11.8.2. Condiciones ambientales

Sabemos que la manipulacién del ambiente en que se desenvuelven los animales de labo-
ratorio producen modificaciones cerebrales variadas. Cuando nos situamos en el campo de
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la recuperacién de funciones, surge de forma casi inevitable la pregunta sobre si estas ma-
nipulaciones ambientales inespecificas (no se entrena al animal en una tarea determinada),
pueden tener algtin efecto sobre la capacidad de recuperacion tras una lesién cerebral. El
procedimiento utilizado para poner a prueba esta posibilidad es relativamente sencillo, se
basa en alojar a los animales en diferentes condiciones ambientales: estindar y de ambien-
te enriquecido. En la condicién estdndar, se reproduce la tipica situacién de laboratorio en
la que los animales, aproximadamente en grupos de tres, viven en jaulas estdindar con agua
y comida disponible. En la llamada condicién enriquecida, un nimero relativamente nume-
roso de animales (aprox. 10 animales) conviven en jaulas grandes, en las que disponen de
una variedad de objetos que suelen reemplazarse cada cierto tiempo. En ocasiones se inclu-
ye una tercera situacién llamada condicién empobrecida o aislada: un tinico animal en una
jaula simple.

El efecto de las condiciones de alojamiento previas a la lesién ha sido puesto a prueba
en varias investigaciones. Una de las mds cldsicas es el trabajo de K. R. Hughes de 1965. Se
mantuvieron a grupos de animales en diferentes condiciones desde que tenian 33 dias has-
ta los 66. Al grupo experimental se le practicé una lesién hipocampal, mientras que el gru-
po control fue sometido a una intervencién simulada. Posteriormente, todos los animales
fueron evaluados en un aprendizaje de laberintos. Entre los animales intactos no se produ-
jeron diferencias en funcién del tipo de condicién ambiental previa, pero en los animales
con lesiones antero-dorsales del hipocampo si pudo observarse un efecto de la manipula-
cién ambiental: los animales de la condicién enriquecida sufrieron un menor deterioro de
su ejecucion. Este resultado se interpreta como evidencia de un “efecto protector” del enri-
quecimiento ambiental preoperacién sobre los efectos negativos de la lesién. Se han obte-
nido resultados similares en otras investigaciones, pero también se ha puesto de manifiesto
que el efecto protector del ambiente enriquecido estd condicionado por factores como el
tipo y extensién de la lesién y la propia tarea.

Los efectos de la experiencia postintervencién pueden resultar atin més relevantes ya
que sus implicaciones terapéuticas son innegables. Segin Will y Kelche (1992) la mayoria
de los estudios han demostrado que el ambiente enriquecido poslesién produce efectos
positivos sobre la recuperacién de funciones o, dependiendo de la tarea, efectos positivos
o ningtn efecto. Estos se han observado tras diversos tipos de lesiones (ablaciones cortica-
les, lesiones inducidas mediante rayos X, deficiencias genéticas, etc.); utilizando periodos
variados de alojamiento diferencial y demorando el comienzo del mismo; empleando dife-
rentes tareas para examinar los efectos (discriminaciones tictiles y de formas, laberintos
variados, etc.) y utilizando diversas especies de animales (roedores, gatos, primates, etc.)
con diferentes edades y de ambos sexos.

En la mayoria de los estudios, la diferencias entre ambiente enriquecido y empobreci-
do (o estdndar) es mayor entre los grupos de animales lesionados que entre los intactos. Esto
puede demostrar que los animales lesionados son hipersensibles a las condiciones ambien-
tales, lo que les permite un mayor aprovechamiento de la experiencia enriquecida. Ademds,
cuando se han realizado varios exdmenes de los déficits ocasionados por la lesién (antes y
después de periodos variables de la manipulacién ambiental), se ha observado que el efecto
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de la experiencia poslesién se debe a una mejoria de los déficits iniciales en los grupos de
ambiente enriquecido, y no a un aumento de las alteraciones de los grupos en ambiente
empobrecido.

Ahora bien, aunque desde los estudios iniciales se ha ampliado considerablemente la
generalidad de los efectos ambientales sobre la recuperacidn, la especificidad de estos efec-
tos también se ha extendido. Se ha puesto de manifiesto que se trata de un efecto modula-
do por la tarea, la lesién, la edad, etc. Asi, por ejemplo, en un estudio se observé que los
efectos beneficiosos del ambiente enriquecido sélo se producian en animales hemidecorti-
cados en la edad adulta, sin ser apreciables en los hemidecorticados neonatalmente. De for-
ma similar otros autores han obtenido evidencias de un efecto del ambiente tras ciertas lesio-
nes como, por ejemplo, lesiones hipocampales, pero no han podido obtener el mismo efecto
con otro tipo de lesién como, por ejemplo, lesiones de los sistemas de aferencias y eferen-
cias hipocampales.

Los mecanismos implicados en el efecto de la manipulacién ambiental son, como mini-
mo, tan complejos como los factores que modulan este efecto. Es bien sabido que, en ani-
males intactos, las manipulaciones ambientales producen modificaciones cerebrales: aumen-
to del peso cortical, mayores cuerpos celulares, incrementos en las arborizaciones dendriticas,
mayor nimero de espinas dendriticas, etc. Podriamos suponer que estos cambios son los
responsables de atenuar los déficits de los animales lesionados mantenidos en condiciones
enriquecidas. Es posible que asi sea, pero la relacién entre estas modificaciones observadas
en animales intactos y los efectos beneficiosos del ambiente enriquecido observados en ani-
males lesionados no estd ain establecida.

No sabemos atin las razones por las que los efectos beneficiosos del ambiente enrique-
cido se producen en ciertas condiciones y estdn ausentes en otras. Se ha sugerido que estas
manipulaciones ambientales inespecificas pueden potenciar la capacidad adaptativa general
del animal, es decir, su capacidad para responder y enfrentarse a una variedad de situacio-
nes de naturaleza general. En determinadas situaciones, esta mayor capacidad adaptativa
puede resultar poco Util. Por ejemplo, es probable que no sea de gran ayuda cuando se enfren-
ta al animal con una tarea especificamente relacionada con los sistemas lesionados, como
serfa el caso de animales con ablaciones del cértex occipital enfrentados a una tarea de dis-
criminacién de patrones visuales.

11.9. Intervencion en pacientes con dano cerebral

En las dltimas décadas se ha avanzado mucho en el conocimiento de las consecuencias de
las lesiones cerebrales y de los mecanismos de neuroplasticidad que pueden ponerse en mar-
cha. Este conocimiento estd abriendo las puertas a la posibilidad de actuar para disminuir
los efectos funcionales de la lesién o favorecer la recuperacion de tales efectos. Siguiendo a
Stein y Hoffman (2003), podemos agrupar las posibles lineas de actuacién segtin los pro-
cesos sobre los que inciden: proteccién, regeneracién o reorganizacion.
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A) Terapias para la neuroproteccion

Se trata de actuaciones encaminadas a disminuir el impacto de la lesion sobre el tejido
cerebral. Protegen al cerebro de la muerte secundaria en la fase aguda. Consisten en la admi-
nistracion de determinados firmacos en un corto plazo tras la lesién con el objetivo de inhi-
bir la citotoxicidad y la exitotoxicidad. Uno de los procedimientos mds estudiados es la posi-
bilidad de bloquear la hiperexcitacién de los receptores para el glutamato. Otra linea es la
utilizacién de la progesterona para reducir el edema y la muerte neuronal secundaria, o pro-
mover la transmisién gabaérgica. En general, estos agentes neuroprotectores deben ser admi-
nistrados tempranamente, especialmente cuando su modo de accién es incrementar el tono
inhibitorio cerebral. Es importante sefialar que, aunque en la fase aguda es necesario incre-
mentar la inhibicién para bloquear la excitotoxicidad en el drea danada, si esta inhibicién
se mantiene puede afectar negativamente al curso de la recuperacién.

B) Terapias para la neurorregeneracion

En este caso se intenta estimular la capacidad de regeneracién del tejido neural. Las tera-
pias consisten en la administracién de factores tréficos y transplantes de células. Los facto-
res tréficos contribuyen a la supervivencia neuronal: protegen a las neuronas impidiendo la
elevacién de calcio intracelular y estimulan los mecanismos de crecimiento axdnico. En ratas,
se ha comprobado que la administracién intracerebral o intraventricular de varios factores
neurotréficos contribuye a la recuperacién morfolégica y funcional. Al igual que en el caso
de los agentes neuroprotectores, los ensayos clinicos no han conseguido demostrar los efec-
tos beneficiosos que los estudios de laboratorio hacian esperar. Uno de los problemas por
resolver es que estos factores no atraviesan la barrera sangre-cerebro en cantidades suficien-
tes como para ser clinicamente efectivos.

Por lo que se refiere a las posibilidades terapéuticas de los trasplantes de tejido nervio-
s0, la supervivencia del tejido trasplantado y su integracién con el tejido huésped parece ser
posible cuando se utiliza tejido embrionario. Este tipo de trasplante se estd utilizando en
procesos degenerativos, como la enfermedad de Parkinson. En esta enfermedad, en la que
se produce una degeneracién de la sustancia negra y la consiguiente pérdida de neuronas
dopaminérgicas, se han realizado transplantes de células dopaminérgicas con resultados diver-
sos. Aunque algunos pacientes han experimentado una mejorfa sustancial, otros pacientes
s6lo han experimentado una leve mejorfa, el efecto sélo se ha mantenido un corto interva-
lo de tiempo o han aparecido efectos colaterales indeseables.

C) Terapias para la neurorreorganizacion

Para favorecer la reorganizacién cerebral tras la lesién, se han puesto a prueba diversas
manipulaciones farmacoldgicas destinadas a aumentar la activacién de los sistemas de neu-
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rotransmision excitatoria. Gran parte de los estudios en modelos animales se han centrado
en el uso de agonistas noradrenérgicos. Los resultados han alentado la realizacién de ensa-
yos clinicos con pacientes. Hasta el momento, los ensayos realizados con anfetaminas y otros
fdrmacos han obtenido resultados positivos, aunque quedan muchas cuestiones abiertas antes
de poder establecer su eficacia clinica.

Segun Stein, las intervenciones conductuales favorecen también la reorganizacién
cerebral. En los apartados anteriores nos hemos referido al efecto beneficioso de un
ambiente enriquecido, y hemos descrito los trabajos de Nudo y sus colaboradores, que
demuestran que forzar el uso de la extremidad afectada por la lesién favorecia la reor-
ganizacién de la corteza motora. En el préximo apartado se desarrollardn algunas
ideas sobre la rehabilitacién neuropsicoldgica, una forma de intervencién propia de la
Neuropsicologfa.

11.170. Rehabilitacion neuropsicologica

Como hemos visto, podemos intervenir sobre la recuperacién de funciones manipu-
lando determinados factores que disminuyan el impacto de la lesién o favoreciendo los
mecanismos neurales subyacentes a dicha recuperacién. Muchas de estas intervenciones
no son todavia aplicables a la clinica humana, pero otras estdn empezando a ser utiliza-
das, aunque en ocasiones se desconozcan cudles son exactamente sus mecanismos de
accion.

La rehabilitacién neuropsicoldgica es uno de las vias de intervencién que puede actuar
favoreciendo la reorganizacién cerebral. El interés en este tipo de intervencién queda refle-
jado en los numerosos articulos y libros que han sido publicados en los tltimos afios, asi
como en la aparicién, en 1991, de una revista especializada en el tema: Newuropsychological
Rehabilitation.

11.70.1. De la neuroplasticidad a la intervencién neuropsicolégica

Cuando hablamos de rehabilitacién neuropsicoldgica estamos refiriéndonos a la actuacién
directa sobre las funciones psicolégicas dafiadas. En este caso, por tanto, no se trata de actuar
directamente sobre los mecanismos neurales de la lesién o de la recuperacidn, sino sobre las
funciones en si mismas. ;Significa esto que abandonamos el interés por los mecanismos neu-
rales de la recuperacién funcional? En modo alguno. Pero, desafortunadamente, hay un espa-
cio considerablemente vacio entre lo que se sabe de estos mecanismos y el campo de la reha-
bilitacién neuropsicolégica. Por ejemplo, los conocimientos que hoy tenemos sobre los
procesos de reorganizacion que tienen lugar en la formacién hipocampal tras la lesién, ;qué
nos indican a la hora de elaborar un programa de rehabilitacién de la memoria? Cuando
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disefamos, aplicamos y evaluamos un programa de rehabilitacién de la afasia ;qué sabemos
sobre los mecanismos neurales que hacen que un programa sea o no sea efectivo?, ;qué rela-
cién tienen las mejorfas observadas en el lenguaje con los mecanismos que hemos visto que
pueden sustentar la recuperacién funcional?, etc.

Con excepcién de algunos principios generales ya sefialados en apartados anteriores (véa-
se, por ejemplo, el dedicado a los estudios de neuroimagen), el conocimiento del que hoy
disponemos es insuficiente para llenar satisfactoriamente ese espacio al que antes aludfamos.
A pesar de esto, Kolb (2004) sefiala que de lo que hoy sabemos sobre los mecanismos sub-
yacentes a la recuperacién funcional se pueden extraer algunas ideas relevantes para la reha-
bilitacién neuropsicoldgica:

* Las terapias mds efectivas serdn aquellas que estimulen la plasticidad cerebral.

* Dado que los mecanismos de neuroplasticidad comienzan a actuar poco después de
la lesién cerebral, es mds ventajoso iniciar de forma temprana la intervencién pues
asi se aprovecharia el estado de plasticidad cerebral. Una vez que los cambios endé-
genos se han realizado, puede ser més dificil reiniciar los mecanismos de plasticidad.
Ademds, con un inicio temprano se puede intentar dirigir los cambios en la direc-
cién mds beneficiosa.

* Teniendo en cuenta los efectos beneficiosos del “enriquecimiento ambiental” en los
estudios de laboratorio, una intervencién multidimensional puede ser mds benefi-
ciosa para el paciente que la intervencion focalizada en aspectos parciales.

* La combinacién de intervencién farmacolégica y rehabilitacién neuropsicolégica
serfa una opcién ventajosa.

* Es probable que las terapias neuropsicoldgicas se vean afectadas por factores como
la edad, sexo, nivel cultural, etc.

Estas ideas son muy generales y es de esperar que futuras investigaciones permitan
concretarlas. Asi, por ejemplo, si bien la intervencién temprana puede ser ventajosa, hay
informes de efectos adversos en determinadas circunstancias. El grupo de Schallert ha estu-
diado los efectos de la terapia de restriccién motora en ratas (forzar a usar la extremidad
afectada impidiendo el uso de la extremidad sana). Han observado que el uso forzado en
la etapa temprana poslesién puede aumentar el dano neural y retrasar la recuperacién
motora (Schallert ez /., 2000) Es posible que esto se deba a que se produce un aumento
de la excitacién funcional demasiado pronto, provocando un incremento excesivo en la
liberacién de neurotransmisores excitatorios, como el glutamato, que afectarfa a las neu-
ronas atn vulnerables. Estos resultados proceden del campo de la rehabilitacién motora,
y estudios tan precisos no se han realizado en otros 4mbitos. En cualquier caso, estos resul-
tados indican que puede existir un perfodo critico para ciertas intervenciones, en el cual
deberia evitarse un excesivo nivel de actividad neural. Por tanto, no podemos generalizar
los supuestos anteriores a cualquier circunstancia, pero son un buen punto de partida para
futuros estudios.
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11.70.2. Antecedentes de la rebabilitacion neuropsicoldgica

Aunque el término de rehabilitacién neuropsicoldgica, o similar, es relativamente nuevo, el
concepto tiene importantes antecedentes en las figuras de Kurt Goldstein , Oliver Zangwill
y Alexander Luria. Para Goldstein, tres procesos contribuyen a la recuperacién: a) la resti-
tucién del sustrato lesionado a través de la resolucién de ciertos procesos patolégicos pro-
ducidos por la lesién; 4) la simplificacién del entorno del paciente y ¢) el reaprendizaje, usan-
do los sistemas que permanecen funcionales. El primero de ellos da lugar a la recuperacién
espontdnea que suele observarse en las primeras semanas o meses después de la lesién. El
segundo permite que el paciente, quien segtin Goldstein sufre un deterioro de la “actitud
abstracta”, pueda hacer frente a las demandas cotidianas y evita, ademds, actitudes catastro-
fistas. El tercero puede realizarse de dos formas dependiendo del estado de los sistemas neu-
rales. Si la organizacién general del sistema afectado estd preservada, puede intentarse un
reaprendizaje similar al que se produce en la evolucién normal y llegar a conseguir una res-
titucion de la capacidad alterada. Si la lesién cerebral ha producido una pérdida irreparable,
la recuperacién debe obtenerse mediante actuaciones compensatorias de los sistemas cere-
brales intactos.

En fechas préximas a las aportaciones de Goldstein, otro autor, Zangwill, diferencia-
ba entre “entrenamiento directo”, con posibilidades muy limitadas, “compensacién” y
“sustitucién”. Para este autor, la compensacién consistirfa en una reorganizacién de las
funciones psicoldgicas para minimizar o salvar una determinada discapacidad. Es mayo-
ritariamente espontdnea y ocurre sin la participacién explicita del paciente. La interven-
cién ayudaria mediante instrucciones directas y guias. Por sustitucién entiende la cons-
truccién de un método nuevo de respuesta que reemplace el dafio producido por la lesién
cerebral. En este caso, la intervencién tendria como objetivo ensefar un nuevo tipo de
respuesta cuando la anterior no puede ser obtenida, buscar nuevas formas para resolver
un problema.

Para Luria la lesién cerebral produce, en primer lugar, una inhibicién temporal de las
dreas intactas. Como vimos en el apartado dedicado a las teorfas del artefacto, esta inhibi-
cién se propone que tiene lugar a través del sistema colinérgico. Las funciones alteradas por
esta inhibicién pueden ser restauradas mediante terapia farmacoldgica desinhibidora o des-
bloqueante. Junto con ello, una intervencién psicoldgica puede ayudar a que la desinhibi-
cién se produzca a un ritmo mds rdpido. En segundo lugar, la lesién produce alteraciones
funcionales que son la consecuencia de la destruccién directa del tejido cerebral. Sélo en
algunos casos esta destruccién conlleva efectos irreversibles, en la mayoria de los casos la
actividad del sistema puede ser rehabilitada. Para Luria, dada la irreversibilidad del dafio
sobre los elementos neurales afectados, la rehabilitacién sélo es posible creando un nuevo
sistema funcional sobre la base de los elementos nerviosos que se mantienen indemnes, esto
es, la reestructuracion del sistema funcional sobre bases nuevas. La reorganizacién puede ser
intrasistémica (entrenar al sujeto para realizar las tareas utilizando niveles mds bésicos o més
complejos dentro del mismo sistema funcional) o intersistémica (entrenar al paciente para
utilizar otros sistemas funcionales).
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Capitulo 11: Recuperacion de funciones

11.710.3. Consideraciones generales
1. Objetivos y lineas de actuacion

En las ideas expuestas por estos autores a mediados del siglo XX, podemos encontrar lo
que hoy se consideran como posibles objetivos generales de la rehabilitacién neuropsicolé-
gica. El tema de cudles deben ser los objetivos de la rehabilitacién estd muy relacionado con
la discusién sobre “recuperacién de objetivos” y “recuperacion de medios”. Ya sefialamos
que, actualmente, la postura mayoritaria se sitia en el campo de la recuperacién de objeti-
vos. Dado que el sistema neural ha cambiado, podemos pretender alcanzar los mismos obje-
tivos, pero los medios serdn diferentes. Por tanto, no se puede pretender una restitucién del
estado previo a la lesién. Lo que los mecanismos neurales de recuperacién permiten es una
compensacién de los efectos del dafio cerebral (Kolb, 2004). Desde una perspectiva neu-
ropsicoldgica, en la que el componente “neural” es una variable intrinseca, el objetivo de la
rehabilitacién neuropsicoldgica es contribuir a la compensacién de los efectos del dafo cere-
bral. Hay que senalar que cuando el término “compensacién” se utiliza en el 4rea de la recu-
peracién de funciones, no se estd senalando qué estrategias o procesos implica. Tan sélo se
usa como contrapuesto a restitucion, esto es, a la posibilidad de una “vuelta al estado ante-
rior”. 'Y éste es el marco en el que lo usamos para definir el objetivo de la rehabilitacién. Sin
embargo, en algunos textos y materiales sobre rehabilitacién, se utiliza como sinénimo de
“utilizacién de ayudas externas”, reduciendo asi su significado a lo que serfa tan sélo un tipo
de compensacidn.

Para conseguir el objetivo general de favorecer la compensacion de los efectos del dano
cerebral, se pueden utilizar dos lineas de trabajo, no excluyentes:

— Favorecer la reorganizacién de las funciones psicoldgicas, utilizando las capacidades
conservadas de los sistemas dafiados o las capacidades de los sistemas neuronales pre-
servados.

— Uso de ayudas externas que sustituyan las capacidades funcionales no disponibles o
muy disminuidas. Puede incluir también la adaptacién del entorno del paciente.

Tomemos el ejemplo de un paciente con alteraciones en la memoria declarativa. Puede
entrenarse al paciente para que utilice estrategias mnemdonicas o disefiar un tipo de agenda
o dietario adaptado a sus necesidades que reduzca las demandas sobre el sistema mnésico
danado.

2. Planteamiento integral
Un segundo aspecto importante es la idea de que la rehabilitacién neuropsicoldgica no

se reduce a rehabilitacién cognitiva. Se trata de rehabilitar las consecuencias del dafio cere-
bral sobre el funcionamiento psicolégico. Debe incluir, por tanto, las consecuencias del dano
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sobre la cognicién, pero no se limita a ellas. Los cambios emocionales y conductuales deben
ser también objeto de atencién. De hecho, en algunos casos, pueden ser més discapacitan-
tes que las propias alteraciones cognitivas. La integracién del paciente en su 4mbito fami-
liar, social y laboral constituye otro de los dmbitos de trabajo.

3. Expectativas

Para poder hacer un pronéstico de recuperacién, serfa necesario tener en cuenta todos
los factores determinantes de la recuperacién anteriormente analizados: gravedad y natura-
leza de la lesién, edad, tipo de déficit, variables ambientales, etc. Desafortunadamente, estos
factores son, a su vez, dependientes de diversas variables, por lo que su efecto estd sujeto a
multiples matizaciones y/o excepciones. Segtn la experiencia clinica, las variables motiva-
cionales y los factores de personalidad son factores importantes, aunque no han sido some-
tidos a verdadera contrastacién empirica. Otro factor relevante es el grado en el que el pacien-
te es capaz de valorar sus déficits. La anosognosia, la falta de conciencia de déficits es un
factor claramente negativo para la efectividad de la rehabilitacién. Algo similar ocurre cuan-
do las funciones ejecutivas estén dafiadas (capacidad para establecer objetivos, planificar,
autorregulacién, etc.).

Con respecto a cudles deben ser los resultados esperables de la rehabilitacién neuropsi-
colégica, es necesario sefialar que las mejorias espectaculares son excepcionales. Sin embar-
go, incluso logros aparentemente modestos son ttiles y justifican el trabajo clinico que con-
llevan y el esfuerzo empleado en desarrollar una buena investigacién que sustente tal trabajo.
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