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INTRODUCCION

De manera vaga y mal definida, la nocion de un sentido del cuerpo se desgaja
progresivamente de la concepcion de un sentido de la existencia. Esta asi
subyacente en ciertas concepciones psiquiatricas (Krishaber en 1873 habla de
la "perturbacion de la personalidad fisica de los psicasténicos”), se desarrolla
en conceptos relacionados con el sentido corporal en la patologia de la
personalidad y, finalmente, Wernicke interpreta los sindromes de negacién

corporal a la luz del concepto de somatopsique [1].

Es Pick (1908) quien formula la primera aproximacion neurologica para explicar
las alteraciones de la localizacion de partes del cuerpo. Para ello evoca una
cierta imagen espacial del cuerpo formada a partir de complejos sensitivos

primarios.

Head describe un modelo del cuerpo, especialmente postural, modelo con el
que se comparan las sensaciones. Para ello justific6 la localizacién
somatosensorial, normal o defectuosa, sobre la base de un modelo organizado

Zn

representativo del propio cuerpo, al que llamoé "esquema:

Cada "esquema" modifica la impresion producida por los impulsos sensoriales
entrantes en tal manera que la sensacion final de posicion o de localizacién
surge en la consciencia impregnada de una relacion con algo que ha sucedido
previamente. La destruccion de tal "esquema" por una lesion cortical hace
imposible todo reconocimiento de postura o localizacion de un punto

estimulado en la parte afecta del cuerpo.
Head habl6 de diferentes tipos de esquemas [2], siendo los mas importantes:

Esquema postural que soporta el sentido de posicion y la apreciacion de la

direccién del movimiento.



Esquema de superficie corporal que proporciona el fondo para la localizacion

de estimulos tactiles y la discriminacion de dos puntos.

Este modelo es recuperado posteriormente por Schilder [3], que amplia y
sistematiza la concepciéon de Head de modo que el esquema corporal se
convierte en "el saber, la experiencia y el conocimiento de nuestro propio

cuerpo resultante de la sintesis de las diversas impresiones sensoriales"

El "esquema corporal” no ha sido jamas definido de una forma consensuada:
cada autor presenta una vision de su significado. Para algunos, el concepto
representa el conocimiento consciente del cuerpo, pero para otros es una
forma de memoria o representacion inconsciente [4]. Para autores como Pick
fue primariamente una representacion visual, y en este sentido se manifiestan
recientes publicaciones [5], pero Head pensé en términos de una organizacion
somatosensorial constantemente cambiante contra la cual se contrasta el
caracter de la estimulacion analizada. Estos diferentes enfoques corroboran la

naturaleza multidimensional del concepto.

Hace décadas que Oldfield y Zanwill discutieron los principales puntos
ambiguos en la formulacion de Head [6]. Posteriormente fueron Benton, Poeck,
Orgass y Denes quienes concluyeron que el "esquema corporal” es una mera
etiqueta para las respuestas perceptivas y localizadoras referidas al propio
cuerpo [7]. Pero en el peor de los casos, el "esquema corporal” es una etiqueta

atil.

Se observa a menudo un rendimiento diferente en el manejo del propio cuerpo
y en el de los objetos del espacio externo. Por ejemplo, muchos pacientes con
defectos visuospaciales, como una imprecisa localizacion de objetos, muestran
intacta la capacidad para localizar partes de su propio cuerpo, incluyendo
dedos [8]. De manera similar, la mayor parte de los pacientes con afectacion de
la discriminacién derecha-izquierda o de los propios dedos, muestran intacta la
orientacion respecto a objetos en el espacio externo [9]. Los pacientes afasicos
pueden mostrar una alteracion mas grave para la comprensioén de partes del
cuerpo que para la comprension de otros objetos [10]. Pacientes que muestran
dificultad para localizar objetos en el espacio externo, pueden sefialar sin

vacilar partes de su propio cuerpo [11]. Estd pues plenamente justificada la



diferenciacion entre el rendimiento de pruebas referidas al propio cuerpo y al

espacio externo.

Pero algo diferente parece suceder cuando los objetos estan ligados de alguna
manera a un miembro concreto (anillo y mano izquierda). El paciente puede
hacer una extension de su esquema corporal englobando estos objetos que le
"pertenecen” funcionalmente [12]. Lo mismo sucede con una herramienta
cuando se usa con pericia; no soélo se convierte en la logica "prolongacion de la
mano" en sentido coloquial, sino que su simbiosis funcional es incorporada a

los propios esquemas somatosensoriales [13].

El concepto de esquema corporal suele identificarse con el de imagen corporal,
pero a veces se realiza una distincion entre ambos términos, refiriéndonos con
"imagen corporal” a la representacion consciente (ie negacion explicita de una
hemiparesia) y con "esquema corporal” a la representacion inconsciente (ie una
negligencia unilateral). En ocasiones se identifica "imagen corporal” con la
representacion conceptual y verbalizable de nuestro propio cuerpo [14].
Finalmente, no podemos ignorar que la "imagen corporal" esta impregnada de
connotacién cultural y sujeta a mutaciones en relacion con los usos de cada
época [15, 16, 17].

De todas formas, los dos términos se han usado habitualmente de forma

indistinta.

La representacién de nuestro propio cuerpo, necesaria para la interaccién con

el entorno, estd basada en tres sistemas interdependientes [18]:

» La consciencia de nuestro cuerpo. Las aferencias tactiles, vestibulares,
cinestésicas y visuales proporcionan una informacion que, debidamente
integrada y procesada, aporta un conocimiento sobre la configuracion y
posicion corporal. Es mas, en ausencia de esas aferencias, poseemos un
"sentimiento” de la posicion de las partes del cuerpo en cada momento
(podemos sefialar sin vacilar la punta de nuestra nariz incluso sin que nos
pigue en ese momento). Este conocimiento basico de los limites y la
disposicion de nuestro propio cuerpo es lo que se denomina “"esguema

corporal” [19].



* El conocimiento general de nuestro cuerpo y sus partes. Este conocimiento

puede ser de diferentes categorias:

‘Un conocimiento lexical y semantico que define los nombres, categorias y

funcién de cada una de las partes del cuerpo.

‘Un conocimiento topografico de la distribucion espacial de las partes del
cuerpo. Este conocimiento proporciona informacién sobre la posicion de cada
parte concreta del cuerpo, la relacién de proximidad que existe entre ellas y los

l[imites de cada una.

Nuestro propio cuerpo es un ejemplo, mas o menos afortunado, de la
configuracion general del cuerpo humano. Cuando sefialamos la parte del
cuerpo que nos piden, estamos demostrando el conocimiento del propio cuerpo
y el conocimiento general del cuerpo humano [19].

» La informacion que poseemos sobre la actual situacion y configuracion de
nuestro cuerpo (espacio corporal) es la referencia necesaria para planear y
ejecutar movimientos dirigidos hacia objetivos externos (espacio de
apresamiento y espacio de accion) [20]. Alcanzar con una mano un objeto
presentado visualmente requiere que las coordenadas retinianas del objeto
sean transformadas en coordenadas corporales, centradas en nuestro cuerpo.
Esta transformacién debe contar con la posicidon relativa de ojos, cabeza, y
tronco. Ademés de la representacion del objetivo en unas coordenadas
"somatocentricas", el cerebro debe representar también la posicion de los

brazos con el fin de planificar la trayectoria de la accion.

Este procesamiento de las coordenadas retinianas para ser convertidas en

coordenadas corporales se realiza, naturalmente, de forma inconsciente [21].

La alteracion de cada uno de estos sistemas interrelacionados va a producir

una alteracion diferente [18]:

Una alteracion en la propia percepcion de nuestro esquema corporal podria dar
lugar a una experiencia de miembro fantasma o a una heminegligencia

personal.



Si la alteracion se encontrara en el segundo sistema, podrian producirse una
apraxia de imitacion, una autotopagnosia, una agnosia digital o una
desorientacion derecha-izquierda. Se trata de alteraciones derivadas de un
defecto en el conocimiento, tanto semantico como topografico, del propio

cuerpo.

Las alteraciones del tercer sistema darian lugar a una ataxia Optica, una
alteracion producida por una falta de coordinacion entre nuestro espacio

corporal y el espacio de apresamiento.
Exploracién del esquema corporal

Una gran fuente de informacion sobre estas alteraciones se desprende de las
expresiones del paciente durante la exploracion, asi como de la observacién
directa de su comportamiento (utilizacién de objetos, cuidado de su cuerpo...).
Ciertos fendmenos relacionados con el esquema corporal sélo se manifiestan
cuando se pregunta al paciente algunas cuestiones concretas (Heminegligencia

personal, miembro fantasma...).
En la exploracion deben considerarse dos factores basicos:

 Un factor linguistico, que se refiere a la capacidad del sujeto para comprender
conceptos verbales como el simbolismo derecha-izquierda o la denominacién

de las partes de su cuerpo y de su espacio de accion.

» Un factor somatosensorial en relacion con la consciencia que el paciente tiene
de su propio cuerpo, de las partes de su cuerpo, de los limites espaciales y de
la lateralidad, asi como la consciencia semantica general del esquema
corporal, sea en su propio cuerpo, en un cuerpo ajeno 0 en una representacion

grafica [22].

Previamente se debe excluir la existencia de algun defecto sensorial primario

(visual, auditivo o tactil). Podemos usar los siguientes items:



* El explorador toca diferentes partes en ambos lados del cuerpo del paciente,
gue mantiene los ojos cerrados. El paciente sefiala después las partes que se

han tocado.

* Imitacion de los gestos del explorador sentado frente al paciente. El

explorador se toca diferentes partes del cuerpo.
« El paciente se toca las partes del cuerpo que el explorador va nombrando.
* Identificar partes del cuerpo sobre un modelo humano.

« Dibujar un rostro o una figura.

MIEMBRO FANTASMA

La descripcién del miembro fantasma ya fue realizada hace siglos por Paré,
Descartes y Von Haller. Los estudios sistematicos mas antiguos sobre este
trastorno fueron realizados por Gueniot en 1861, Weir Mitchell en 1872,
Charcot en 1892, Abbatucci en 1894, Pitres en 1897, Head y Holmes en 1911y
Pick en 1915. La experiencia de miembro fantasma constituye un claro
argumento a favor de la existencia de un esquema corporal mental que

subyace y modifica la experiencia con nuestro propio cuerpo [23].

Las experiencias de miembros fantasmas no solamente ocurren tras la pérdida
de extremidades, sino también tras la pérdida de otros 6érganos como los 0jos,
los dientes, los genitales externos o la mama. Esto ultimo ocurre hasta en el
40% de las mujeres tras mastectomia; y en un tercio de ellas, la sensacién
fantasma esta limitada al pezén. Esta tendencia a la percepciéon de la parte
corporal mas distal esta en consonancia con la misma tendencia a percibir, en
las extremidades, la parte mas distal de la misma, la mano y los dedos [18]. Sin
embargo, la reseccion de un drgano interno no produce el fendmeno de

miembro fantasma.
Fenomenologia del miembro fantasma

Después de una amputacion, es muy frecuente, hasta en un 90% de los

sujetos, seguir percibiendo el miembro perdido. Pero habitualmente, conforme



pasa el tiempo, esta sensacion va desapareciendo. Cuando persiste durante
afos, puede aparecer sOlo de forma intermitente bajo ciertas condiciones.
Ocurre menos frecuentemente en retraso mental y en situaciones de estrés. Se
ha descrito incluso una negacién de la amputaciéon y una ausencia de las
experiencias del miembro fantasma como parte de un sindrome mas

generalizado de negacion de enfermedad.

En la descripcion del miembro fantasma es importante distinguir dos grupos de

alteraciones:

- En primer lugar, la experiencia del miembro fantasma como una percepcion
del miembro amputado en lo que se refiere a sus caracteristicas espaciales. En
este sentido constituiria la persistencia del esquema mental corporal.

- En segundo lugar, a diferencia de lo anterior, estarian las sensaciones
percibidas procedentes del miembro fantasma (parestesias, dolor, sensacién

de pesadez, de calor, de frio, calambres, etc.).

Esta distincion entre el fendmeno de miembro fantasma en si mismo y las
sensaciones percibidas en el mismo es esencial, porque su patogénesis es
diversa, y porgue son experimentados por el sujeto de forma distinta. El
fendmeno de miembro fantasma constituye una parte de la experiencia integral
normal de la propia corporalidad. Es incalificable. Sin embargo, las sensaciones
del miembro fantasma son localizadas, contingentes y frecuentemente
desagradables: tienen un caracter sensorial actualizado. Stetter [24] establece
la siguiente distincion: Las sensaciones fantasmas tienen caracteristicas de
sensaciones, mientras que la experiencia fantasma es una experiencia de
totalidad.

La experiencia del miembro fantasma es extremadamente realista en las fases
iniciales y, en consecuencia, el enfermo con un miembro amputado puede
cometer muchos errores. Conforme pasa el tiempo se va produciendo un
reajuste, y los errores cometidos previamente se dejan de producir. Sin
embargo, un hecho impresionante es que, en los suefios, los pacientes no se

sienten amputados.



El miembro fantasma esta constituido por componentes somestésicos. Toda la
informacion somestésica de tamafo, longitud, peso, posicion y movimiento esta
presente. El aspecto visual no es importante, o0 si esta presente, es puramente

imaginario.

Inicialmente, la posicion del miembro fantasma suele ser la misma que la que
tenia el miembro antes de ser amputado. Mas tarde, el miembro fantasma
puede asumir tanto la posicion relajada como contraida; en este ultimo caso,
suele ser similar a una espasticidad tras una hemiplejia. Pero el miembro
fantasma también puede asumir una postura bizarra; se ha descrito el caso de
un paciente que tenia que dormir boca abajo porque su mano fantasma le

molestaba en otra postura.

El miembro fantasma puede realizar diferentes movimientos, y la mayoria de
los amputados puede, mas tarde o mas temprano, mover el miembro fantasma
a su voluntad. Pueden existir también movimientos involuntarios hasta en un
25% de los casos. Se pueden experimentar también movimientos sincinéticos,
y la mano fantasma puede percibirse en movimiento cuando la otra se moviliza

para escribir.

El miembro fantasma tiene propiedades topogndésicas. El famoso paciente de
Charcot podia percibir claramente su anillo de compromiso. Muchos amputados
siguen percibiendo claramente el lugar de la herida que motivé la amputacién
del miembro y enfermos con protusiones discales siguen percibiendo la
ciatalgia en los dermatomas correspondientes de su miembro fantasma.
Oppenheim describid el caso de un paciente con tabes dorsal que seguia con

dolores lancinantes en su miembro fantasma.

Otra importante caracteristica del miembro fantasma es el fendmeno
telescopico, descrito por Gueniot en 1861: El miembro fantasma se hace de
forma gradual mas pequefio y peor definido, y la porcion distal que permanece
estable se aproxima finalmente al mufion hasta desaparecer dentro del mismo.
Hay que hacer notar sin embargo, que antes de que esto suceda, el miembro
fantasma ya ha comenzado a desaparecer, sobre todo en las zonas situadas

entre las grandes articulaciones.



Las percepciones del miembro fantasma consisten en parestesias, dolor,
sensacion de pesadez, de calor, de frio y calambres. Las parestesias son las
mas frecuentes. Ocurren principalmente de forma inmediata tras la amputacion

y se sienten especialmente en las partes mas distales.

Muchos factores pueden influir tanto en la experiencia del miembro fantasma
como en las sensaciones del mismo: emociones, cambios climatoldgicos, uso
de protesis, alcohol, dolor en otras partes del cuerpo, uso del miembro

contralateral, etc.

Las caracteristicas del miembro fantasma son independientes del lado del

miembro amputado.
Miembro fantasma sin amputacion

La percepcion del miembro fantasma puede ocurrir no solamente tras una
amputacion sino también cuando las vias sensitivas aferentes de ese miembro
se dafian, como es el caso de neuropatias periféricas, plexopatias, lesiones
medulares y lesiones cerebrales subcorticales. En estos casos, el miembro
desaferentizado puede experimentarse como un miembro adicional. La
percepcion de un miembro fantasma puede ocurrir también como experiencia

transitoria de origen epiléptico.

Debido a que en estos casos el miembro real esta presente, se ha descrito esta
vivencia como “"tercer miembro fantasma" o como "miembro fantasma
supernumerario”. 'Y como el miembro real sigue estando presente, estos
miembros fantasmas, por lo general, no son permanentes sino que se
experimentan solamente de forma transitoria bajo la influencia de factores

como la oscuridad.

Esta experiencia de miembro fantasma adicional es a veces incapacitante y
permanente, sobre todo en las lesiones medulares. En estos enfermos, la
experiencia de miembro fantasma puede asociarse con sensaciones de
miccion, defecacidn o parestesias. Los miembros fantasmas tras lesiones

medulares parecen no estar sujetos a la experiencia telescopica.



Bases neuroanatémicas

Tras la amputacién de un miembro, o la pérdida de sus vias aferentes, parece
producirse una remodificacion de la representacion topografica a nivel parietal,
en la corteza sensorial primaria, y realizarse una translacién desde la zona
dedicada al miembro amputado hasta una zona adyacente del homudnculo de
Penfield. Podria considerarse como un error en el proceso de plasticidad

neuronal representacional de la corteza cerebral.

Sin embargo, la experiencia del miembro fantasma puede persistir incluso
cuando no hay una estimulacion tactil de las zonas cutdneas adyacentes
(donde se hubiera podido trasladar la representacién topografica del miembro
amputado), por lo que parece que el sustrato neuroldgico de esta alteracion no

debe estar en la misma corteza sensorial primaria.

Se han descrito algunos enfermos que tras una lesién del I6bulo parietal
posterior, con preservacion de la corteza sensorial primaria, han perdido la
percepcion del miembro fantasma contralateral; se diria pues que la integridad
de areas de asociacion en el |6bulo parietal posterior contralateral es necesaria

para la existencia del trastorno.

No se ha descrito ninguin caso en el que el sujeto tenga esta alteracion cuando
existe un dafio localizado exclusivamente en la corteza sensorial primaria;
parece obvio que la preservacién de este area es también necesaria para la

percepcion del miembro fantasma.

En consecuencia, por lo que respecta al posible sustrato neurolégico de la
percepcion de un miembro fantasma, podriamos hipotetizar que es necesaria,
aunque no suficiente, la preservacién de una corteza sensorial primaria, en la
que se ha producido un error en el proceso de plasticidad topografica tras la
pérdida o deaferentizacion de un miembro. Esta remodificacion en la
representacion de las diferentes partes corporales se realiza de forma erronea.
En vez de suprimirse las areas donde esta representado corticalmente el
miembro amputado, éstas se siguen conservando o simplemente se trasladan,

lo que da lugar a una interpretacion errbnea de esa informacién. Esta



interpretacion se lleva a cabo en areas de asociacidbn mas posteriores, en el

I6bulo parietal, donde residiria el supuesto esquema corporal mental.

La percepcidon de un miembro fantasma demuestra la existencia de un
esquema corporal mental que persiste incluso tras perder su correlato real. Una
vez demostrada su existencia, nos podriamos plantear si este esquema

corporal mental es innato o adquirido.

A favor de que sea innato tenemos la experiencia del miembro fantasma en
nifios pequefios con una ausencia congénita de miembros. Sin embargo, la
frecuencia de esta alteracion de la percepcién corporal es mucho menor cuanto
menor es la edad de los sujetos que pierden su miembro. Esto sugiere que la
percepcion del esquema corporal se va haciendo mas intensa y duradera con

la experiencia continuada de la propia corporalidad.

Las nifias no tienen experiencias de "mamas fantasma" antes de que éstas se
desarrollen, lo que va también en contra de la existencia de un esquema
corporal innato. Algo similar sugiere el hecho de que la experiencia del
miembro fantasma va desapareciendo conforme trascurre el tiempo tras la

amputacion de un miembro [18].

HEMINEGLIGENCIA CORPORAL

La hemiasomatognosia o negligencia unilateral corporal consiste en la falta de
reconocimiento del propio hemicuerpo. Habitualmente se suele asociar en

estos casos una anosognosia del defecto [25].

Ardila [26] plantea una clasificacibn de las asomatognosias en la cual la
negligencia unilateral corporal queda incluida dentro de las asomatognosias
unilaterales, afectando por lo general al lado izquierdo del cuerpo,

contralateralmente a una lesion tipicamente derecha [27].



Segun Pefia-Casanova [28], puede ser consciente o inconsciente (algo que
refirid primariamente Fredericks) segun se pierda o no la conciencia de la
existencia del hemicuerpo. La hemiasomatognosia consciente suele ser
secundaria a fendmenos paroxisticos, bien epilépticos, bien migrafiosos,
mientras que la inconsciente es tipica de lesiones hemisféricas, que

comentaremos con mas detenimiento.

Se ha establecido una amplia variedad de trastornos de la conciencia del
propio cuerpo por afectacion del I6bulo temporal derecho, citdndose hasta

dieciséis formas diferentes [26].

La percepcién del propio cuerpo supone muchas variables a considerar y no
hay que confundirla o compararla con la percepcion del espacio extrapersonal.
Existen cuadros de heminegligencia espacial que incluyen también una
heminegligencia corporal, y entonces se le da el nombre de sindrome de
hemiinatencion (Ardila, 1992), pero el paciente heminegligente visuoespacial
puede ser consciente de la mitad de su propio cuerpo y a la heminegligencia
espacial no tiene por qué asociarse necesariamente la anosognosia de la

heminegligencia.

Existen muy pocos estudios que hayan encarado la posibilidad de que la
heminegligencia personal esté disociada de la heminegligencia del espacio

circundante [29].

En un grupo de 97 lesionados cerebrales derechos sélo uno de ellos
presentaba una heminegligencia personal en ausencia de negligencia
extrapersonal, mientras que la situacion inversa fue mucho mas frecuente [18,
30].

Los estudios realizados en lesionados cerebrales, seleccionados mediante
tests de negligencia extrapersonal, muestran que existe muy poca correlacion
entre las tareas dirigidas a la deteccién de ambas heminegligencias, personal y
extrapersonal [31].



Existen estudios que relacionan la heminegligencia extrapersonal con algunas
dificultades para alcanzar objetivos externos (algo clinicamente similar a lo
sucedido en la ataxia éptica) pero en dltima instancia, aunque de forma lenta y
complicada, los pacientes logran su objetivo. Lamentablemente, en estos
estudios no se especifica la existencia o no de heminegligencia personal y no
podemos extraer conclusiones sobre la independencia de esta alteracion [32].
En todo caso la heminegligencia espacial se demuestra independiente de la
ataxia oOptica: la capacidad de trasladar coordenadas y convertirlas en un

sistema centrado en el cuepo aparece indemne.

Los pacientes con alteraciones intrinsecas del esquema corporal (tanto
miembro fantasma como heminegligencia personal) conservan indemne el
segundo sistema (conocimiento general, semantico y topografico del cuerpo
humano), como se demuestra al realizar con éxito tareas dirigidas a la
identificacion y localizacién de partes del propio cuerpo o de un modelo [30]. Se
han descrito pacientes, lesionados cerebrales derechos con heminegligencia
personal, en los que se aprecian dificultades afiadidas para ensamblar
mufiecos o identificar la lateralidad de figuras de manos rotadas. Esta
alteracion puede suponer en principio una afectacion del conocimiento corporal
pero la extension de las lesiones cerebrales hacen dudar si se trata mas bien

de una alteracién resultante de sus dificultades visuoconstructivas [33].

Motomura y cols. [34] describieron 46 enfermos con accidentes vasculares del
hemisferio derecho y encontraron altas correlaciones entre heminegligencia
visuoespacial y anosognosia, hemiasomatognosia, extincion sensitiva y apraxia
constructiva. Un alto porcentaje de los enfermos (33%) que presentaban
hemiasomatognosia fueron diagnosticados paralelamente de trastorno organico

de la personalidad, con mayor incidencia de otros sindromes clinicos.

La mayoria de casos de hemiasomatognosia izquierda se asocian a lesiones
en la region parietal inferior derecha, angular y supramarginal [35, 36, 20],
aunque hay una serie de autores que han propuesto otras areas responsables

de hemiasomatognosia.



Miyai [37] describe el caso de un enfermo de 74 afios con una hemorragia
pontina que cursG clinicamente con hemiparesia izquierda, pérdida de
conciencia del déficit motor y hemiasomatognosia. Tanto la TAC como la RM
mostraron un hematoma pontino envolviendo el lemnisco medial derecho, el
tracto espinotalamico derecho y el fasciculo longitudinal medial derecho. Una
semana después del cuadro agudo, desaparecié la hemiasomatognosia, hecho
interpretado por los autores como un bloqueo transitorio de los inputs

somestésicos a la corteza.

En 1995, de la Sayette y cols. [38], describieron el caso de una mujer de 72
afios con un infarto de la arteria coroidea anterior derecha. La paciente tuvo un
cuadro clinico caracterizado por hemiplejia izquierda, hemianestesia,
hemianopsia homonima, desorientacion en espacio y tiempo, anosognosia,
hemiasomatognosia, negligencia espacial izquierda y apraxia constructiva. En
la RM se objetivé un infarto cerebral derecho afectando la parte posterior de la
capsula interna, la zona posterior del globo palido, el tercio anterior del
pedunculo cerebral y la amigdala, pero en muy poca cantidad al talamo y la
corona radiada. Los autores interpretaron que esta lesion interrumpia
conexiones talamocorticales y produciria una afectacion en gran parte del

hemisferio derecho, hecho que corroboraron mediante PET.

Ortiz y Barraquer [25], 1991, describen un paciente de 72 afios con
hemiasomatognosia izquierda, aparte de otras alteraciones neuropsicoldgicas,
tras un hematoma derecho capsuloputaminal. Sin embargo, no todos los casos
de hemiasomatognosia han sido descritos tras una lesién en el hemisferio

derecho o "minor" para la mayoria de los humanos.

Cambier [39] publica en 1984 el caso de un paciente de 72 afos, diestro e
hipertenso, que presentd una monoplejia braquial derecha e hipoestesia del
hemicuerpo derecho. Desde un punto de vista neuropsicologico mostraba
hemiasomatognosia derecha sin anosognosia, autotopagnosia y sensacion de
amputacion. En la TAC se encontré una imagen hiperdensa que correspondia a
un hematoma parietal izquierdo subcortical. Los autores interpretaron las
alteraciones como dependientes de éareas conectadas entre si, de redes

funcionales, y supusieron que la lesion interrumpia vias de conexion



talamoparietales y fibras callosas que enlazaban ambas regiones

parietooccipitales.

AUTOTOPAGNOSIA

El término autotopagnosia significa literalmente "incapacidad para localizar
partes del propio cuerpo” pero de manera general su sentido se amplia a la
localizacion de partes del propio cuerpo, el de otra persona o el de un modelo
grafico del cuerpo humano. Se aplica para designar una forma mas o menos
completa de incapacidad que afecta a la totalidad del cuerpo; las formas mas
limitadas de la enfermedad, tales como "agnosia digital”, "agnosia de la cara" y
la "pérdida de la discriminacibn derecha-izquierda”, se consideran

habitualmente de forma independiente de la autotopagnosia.

Las primeras publicaciones sobre esta alteracion se referian a pacientes con
afasia o demencia en los que se evidenciaba una incapacidad para senalar
partes del cuerpo a la orden verbal [40]. S6lo posteriormente se describieron

casos de autotopagnosia aislada o pura [41, 42].

A pesar de que la autotopagnosia aparece invariablemente dentro de un cuadro

mas amplio, posee un cierto grado de autonomia.

La localizacion de partes del cuerpo a la orden verbal exige, naturalmente, la
comprension de la propia orden y puede esperarse un fallo en la ejecucién de
la tarea en pacientes con afectacion de la comprension verbal, Iéase afésicos o

dementes.

No obstante, Semenza ha descrito un afasico leve de 74 afios con un tumor
metastasico en el giro angular izquierdo que presentaba déficit en las tareas de
partes del cuerpo tanto verbales como no-verbales. Por el contrario, no tenia
dificultad en sefalar partes de una bicicleta, una silla o un zapato, tanto
verbalmente como por imitacion. No parecia que su alteracion pudiera ser

atribuida ni a la afasia ni al sindrome de Gerstmann completo que padecia [42].



Se han investigado los resultados en tareas de localizacion de partes del
cuerpo a la orden y bajo imitacion, relacionandolos con la frecuencia de sus
nombres en el idioma usado, italiano e inglés ("mano" es de uso mas frecuente
que "ceja"); se observa una clara relacion entre la frecuencia del nhombre en
cada idioma y los resultados obtenidos. No obstante, la misma relacion se
mantiene en las tareas no-verbales de imitacion al sefialar partes del cuerpo.
En ambos tipos de tareas se producen bastantes errores, aunque en mayor
grado en las tareas verbales [43].

La "fuerza y la precision de la representacién” de cada parte del cuerpo,
reflejada en la relativa frecuencia de su nombre en el idioma, puede ser un
determinante fundamental del nivel de rendimiento. Aun mas, tanto la
localizacion como las propiedades funcionales de cada parte del cuerpo
podrian influenciar la naturaleza de los errores cometidos por los pacientes.
Los pacientes con autotopagnosia son incapaces de sefialar en su propio
cuerpo, en el de otra persona o sobre un modelo humano las partes del cuerpo
qgue se les solicita. Suelen ser errores de "contiguidad" (sefialar erroneamente
partes vecinas) y menos frecuentemente errores "semanticos" (confundir partes
del cuerpo de la misma categoria). Los errores aparecen al designar las partes
del cuerpo a la orden verbal, cuando se muestran sobre un dibujo o cuando se

solicita hacerlo por imitacion del gesto del explorador [41, 42].

En la autotopagnosia pura, los pacientes pueden denominar las partes del
cuerpo sefialadas por el examinador y aunque muestran como norma lesiones
hemisféricas izquierdas, muchos de ellos no son afasicos: algunos pacientes
pueden dar descripciones verbales sobre la funcion y la apariencia de las
diversas partes del cuerpo pero son incapaces de describir su localizacion [44,
45].

Esta alteracién se supone derivada de una pérdida selectiva del conocimiento
gue tenemos de la distribucidén espacial del cuerpo humano. En otras palabras,
una incapacidad para enlazar la orientacién sobre el propio cuerpo con el

conocimiento general que se posee del modelo del cuerpo humano [18, 19].



La selectividad de esta alteracion ha sido ampliamente discutida. Se han
encontrado pacientes aislados que cometen errores tanto al sefalar partes del
cuerpo como partes de otros objetos compuestos, como una bicicleta o una
casa, Y se ha postulado que padecen una incapacidad general para "analizar el
todo en sus partes"”; pero estas descripciones no se han confirmado en otros
numerosos casos de autotopagnosia en los que el defecto de localizacion
permanece restringido a las partes del cuerpo. Otros pacientes con
autotopagnosia conservan la capacidad para localizar sus dedos [46], 0o que
también va en contra de la teoria que habla de una "incapacidad general para

analizar el todo en sus partes".

Si parece estar conservada en la autotopagnosia la consciencia del propio
cuerpo: un paciente podia sefialar las partes de su cuerpo cuando se le

preguntaba por la localizacion adecuada de ciertas prendas de vestir [42].

Las lesiones observadas en la autotopagnosia pura son invariables: afectacion
del I6bulo parietal posterior del hemisferio izquierdo [47, 48].

Ogden defiende el concepto de un esquema corporal con base neurolégica y
avanza la posibilidad de que la sintomatologia parietal, incluida la
autotopagnosia, esté mediatizada por circuitos neuronales interrelacionados.
Méas adn, que puedan "aparecen diferentes alteraciones dependiendo de qué
circuitos estén desconectados y donde lo estén" [7, 41]. Esto deja candente la
cuestion de la independencia o la subordinacion de la autotopagnosia a otra

alteracion neuropsicologica mas basica [49].

AGNOSIA DIGITAL

El término "agnosia digital" fue acufiado por Gerstmann en 1924 para definir
una afectacion de la capacidad para identificar los dedos de la propia mano o
los de otra persona. Considerd la alteracibn como el nucleo del sindrome
conocido posteriormente con su nombre (sindrome de Gerstmann: Agnosia

digital, agrafia, acalculia y desorientacion derecha-izquierda) [50].



La validez del sindrome de Gerstmann como una entidad con personalidad
propia ha sido discutida profusamente [51, 52] y ha sido calificado "desde un
enigma a una ficcion pasando por la calificacion mas concreta de artefacto”
[49]. Para Barraquer y Pefia se trata de un "agregado de sintomas", y los dos
sintomas mas caracteristicos, la agnosia digital y la indiferenciacion derecha-

izquierda, dependientes de una gran variedad de factores.

Para Gerstmann la agnosia digital supone una disolucion parcial del esquema
corporal pero existen ciertas dudas sobre la validez de tal aseveraciéon; como
ha puntualizado De Renzi, ciertos pacientes autotopagndsicos que no pueden
sefalar partes de su cuerpo (nariz, boca, 0jos...) a la orden verbal, y que sufren
presumiblemente una gran disolucion de su esquema corporal, son todavia
capaces de localizar correctamente sus dedos [53]; en otra direccion se
manifiestan autores como Mayer, hablando de un problema en la manipulacion

mental de las imagenes [54].

Del mismo modo Sauguet [48] hace resaltar una doble disociacion
anatomoclinica entre autotopagnosia y agnosia digital: hay pacientes con
autotopagnosia en los que esta respetada la identificacion de los dedos asi
como lesionados cerebrales derechos con agnosia digital que conservan la
localizacion de las partes proximales del cuerpo.

Existe una amplia evidencia de que la agnosia digital no es una alteracion
aislada sino un término amplio que engloba diferentes defectos en la capacidad

de identificacion de los dedos.

Estos diferentes defectos pueden clasificarse en diferentes dimensiones:
» Segun se use un estimulo visual, verbal o tactil.

» Segun se requiera respuesta verbal o no verbal.

* Segun se requiera la localizacion de los dedos en la propia mano o en un

modelo bidimensional de ella.



Es también importante diferenciar las alteraciones unilaterales de las
bilaterales. Para Gerstmann, la agnosia digital suponia un defecto del

reconocimiento en ambas manos.

Por otra parte, defectos de localizacion de los estimulos tactiles en los dedos
de una mano, junto con otras alteraciones somatosensoriales en el mismo
miembro constituyen un complejo sintomatico sugerente de enfermedad

cerebral unilateral [55, 56].
Reconocimiento de los dedos y maduracion cerebral

El desarrollo del reconocimiento de los dedos en el nifio preescolar fue
estudiado detalladamente por Lefford en 1974, demostrando que el nivel de
rendimiento estaba en funcién de las caracteristicas del estimulo y de los
requerimientos de respuesta para las tareas especificas que se presentaran;
dentro del rango de 3-5 afios, los rendimientos en cada prueba mostraban un

curso evolutivo regular [57].
En términos crecientes de dificultad, estas fueron las pruebas usadas:

» Sefalar los dedos tocados por el examinador ante la mirada del nifio

(Diferenciacion intrasensorial).
» Localizacion de los dedos sefialados sin tocarlos (Integracion intersensorial).

* ldentificar los dedos tocados sin ayuda de la visibn (Integracion

intersensorial).

* Identificar los dedos sefialados sobre un esquema de la mano

(Representaciéon mental).

Las observaciones de Benton en escolares pueden verse como una extension
de las realizadas por Lefford. Se presentaron tres tareas a nifios de 6 a 9 afos
de edad:

« Identificacién de los dedos tocados por el examinador, con la mano visible.

* La misma tarea, con la mano oculta.



 lIdentificacion, con la mano invisible, de los pares de dedos tocados

simultdneamente por el examinador.

En las tareas puramente tactiles, se colocaba delante del nifio un esquema de
la mano izquierda o derecha con los dedos numerados del 1 al 5; el nifio debia
identificar el dedo o dedos estimulados bien sefialandolos, bien llamandolos por

su nombre o por su numero.

Todos los nifios de 6 afos respondian adecuadamente en las tareas
visuotactiles. Los otros dos tipos de localizacion digital que suponen
identificacién de los dedos tocados, muestran un desarrollo en relacion con la
edad. La tarea mas dificil era, naturalmente, la identificacion de dos dedos
estimulados simultdneamente; una gran proporcion de niflos de 9 afios

respondian de forma inadecuada. [58]

La identificacion simultdnea de dos dedos no ha alcanzado todavia a los 12
afos el rendimiento propio de un adulto. Evidentemente existen aspectos del
reconocimiento digital que exigen una capacidad cognoscitiva conseguida
después de los 12 afios. Una de esas habilidades propias de edades mas
maduras parece ser la representacion visuoespacial mental, demostrada con la

localizacion sobre un modelo esquematico en lugar de la propia mano.

Existen también indicios de que la codificacion verbal de la informacion
sensorial puede jugar un papel significativo en el rendimiento de las pruebas
[59].

Es posible que las diferencias laterales en el reconocimiento digital estén en
relacion con la capacidad de lectura [60].

Una linea de investigacion se ha dedicado concretamente al hecho de que el
rendimiento conseguido por preescolares en la localizacion digital pueda ser un
predictor de su futura capacidad de lectura, especialmente en las edades mas
precoces [61, 62]. No esta claro el por qué de este valor predictivo y

especialmente si el componente de esquema corporal es la variable importante.

Como ya ha sido resaltado, el "reconocimiento de los dedos" es solamente un

nombre genérico para una serie de tareas que tienen como objeto el



reconocimiento digital; cada una de las cuales demanda una habilidad
diferente, como discriminacién intrasensorial, integracion intersensorial,
proceso perceptivo-representacional y codificacion verbal. El analisis de
Fletcher y col. indica que esas diferencias en el rendimiento de diferentes
tareas implican diferentes factores y cada uno de ellos puede jugar un papel

diferente en la prediccion de la capacidad de lectura en los diferentes niveles.
Manifestaciones clinicas

La expresion clinica de la agnosia de los dedos esta claramente perfilada en

los textos clasicos. Poco hay que afiadir a la descripcidn textual de H. Hécaen:

"La agnosia digital se caracteriza por la incapacidad que presentan ciertos
sujetos para designar, nombrar y elegir los diferentes dedos, sea de sus
propias manos, sea de las del observador; el paciente muestra, al mismo
tiempo, una cierta dificultad para mover sus dedos, se equivoca, los confunde,
extiende un dedo no sefialado; con los ojos abiertos, es incapaz de reconocer
el dedo tocado por el explorador, mientras que todas las demas 6rdenes son
comprendidas a la perfeccion y ejecutadas con rapidez; se ha notado incluso
que tales pacientes son perfectamente capaces de enhebrar una aguja o de
tocar el piano. Es preciso sefalar que los errores son habitualmente mas
acusados para los dedos centrales que para el pulgar y el mefique. De
entrada, el paciente suele ignorar su incapacidad y no hace ningun esfuerzo
por corregirla cuando se le hace notar; esto no es asi en todos los casos y es
preciso constatar una regresion de la alteracion después del primer examen en

pacientes que se han entrenado tras haber sido conscientes de su déficit” [1].
Exploracién de la agnosia digital

El test de Benton para la exploracion de la agnosia digital puede ser
considerado como la referencia obligada en los estudios clinicos realizados en

paises occidentales [58, 22]:

ITEMS VERBALES:

» Denominacién del dedo sefialado por el explorador.



» Denominacién del dedo tocado por el explorador:

- Con ayuda visual

- Sin ayuda visual

* Denominar un dedo de la mano del explorador.

* Denominar un dedo en un modelo gréfico de la mano.

» Sefalar el dedo denominado por el explorador.

ITEMS NO-VERBALES:

 Seflalar o mover en un modelo el dedo indicado por el examinador.
« Sefalar el dedo tocado por el examinador:

- Con ayuda visual

- Sin ayuda visual

PRUEBAS COMPLEJAS (Implican atencion y memoria inmediata):
* Identificar pares de dedos tocados simultdneamente por el explorador.

« |dentificar pares de dedos tocados por el explorador uno tras otro.

PRUEBAS QUE IMPLICAN PRAXIAS IDEOMOTRICES:

* Mover el dedo sefalado por el explorador:

- Con ayuda visual

- Sin ayuda visual

* Mover por imitacion (el mismo dedo que mueve el explorador).

* Mover el dedo que el explorador indica sobre un modelo.



Dado que las diferentes tareas que se realizan en relacion con la identificacion
de los dedos requieren diferentes capacidades cognoscitivas, es evidente que
no existe una entidad unitaria llamada "agnosia digital". Asi pues, al hablar de
la semiologia de la agnosia digital, es preciso especificar las tareas concretas

que se han usado para evaluar tal capacidad.

De las experiencias de Mattews [63], Poeck y Orgass, Kinsbourne y Warrington

[65] se desprende que:

» Los diferentes tests verbales para la identificacion de los dedos estan

bastante correlacionados entre si pero no lo estan con los tests no-verbales.

» Las alteraciones del reconocimiento de los dedos evidenciadas mediante
pruebas verbales estan claramente relacionadas con alteraciones de la esfera
linglistica. Las agnosias digitales identificadas mediante pruebas no-verbales

estan en relacion con alteraciones visuospaciales.
Correlaciones anatémicas

Cuando Gerstmann hizo la primera descripcion de la agnosia digital, situ6 la
lesion causal en la unidn parietooccipital, alrededor del giro angular del
hemisferio izquierdo. Es en esta area donde se integra la informacién visual y
somatosensorial para proporcionar las bases de una imagen corporal intacta y
bien integrada. Los siguientes estudios clinicos sugirieron que esta localizacion
era mas precisa que la que los hechos demostraban; la agnosia digital, en
cualquiera de sus formas, se encontraba tanto en pacientes con lesiones en los
|6bulos temporal y frontal como en lesiones parietales posteriores. Al mismo
tiempo se aceptaba generalmente la localizacion en el hemisferio izquierdo
postulada por Gerstmann: los estudios realizados por Hécaen sobre pacientes
con enfermedades cerebrales unilaterales confirman que la agnosia digital se
encuentra en el 20 % de pacientes con lesiones hemisféricas izquierdas pero

so6lo en el 3% de los pacientes con lesiones derechas [66].

No obstante, posteriores investigaciones arrojan dudas considerables sobre la
afirmacién de una correlacién especifica entre la agnosia digital y una lesion del
hemisferio izquierdo. La asociacion de agnosia digital con una lesion lateral

parece depender, en principio, de la forma verbal o no verbal en que se



manifiesta la alteracion y, en segundo, lugar de la presencia o no de afasia y
deterioro mental [48, 67, 68].

No obstante, ni el deterioro ni la afasia pueden hacerse responsables
aisladamente de la agnosia digital. Muchos pacientes afasicos o0 mentalmente

deteriorados tienen conservado el reconocimiento digital.

Otros autores se decantan por la idea original de Gerstmann de que los
mecanismos de reconocimiento digital se sitan en el giro angular y el giro
supramarginal izquierdos. Se han descrito pacientes no-afasicos y no-
dementes con lesion focal en la regién parietal posterior izquierda, que
mostraron agnosia digital bilateral tanto como los demas elementos del llamado
sindrome de Gerstmann [69, 70].

Se ha obtenido una confirmacién del hecho mediante la electroestimulacién
cortical de un paciente epiléptico: La estimulacién de un solo locus, situado en
la zona de transicion entre los giros angular y supramarginal, produjo agnosia

digital ademas de agrafia y acalculia [71].

Parece ser, pues, que la agnosia digital bilateral, cuando no se complica con
defectos somatosensoriales basicos, afasia o deterioro mental, puede ser muy
bien un indicativo de lesion focal en la region parietal posterior izquierda, tal
como postuldé Gerstmann, pero la alteracion aparece mucho mas a menudo
tanto en el contexto de afasia como en el de demencia. En esa situacion no
puede considerarse como un defecto cognoscitivo especifico ni tiene valor

localizador alguno.

Queda por responder la cuestion de por qué algunos afésicos y dementes
presentan la alteracién en cualquiera de sus formas y otros no. Una posible
explicacion propuesta es que el defecto somatosensorial, en colaboracion con

la afasia o la demencia, juegue un importante papel en su produccion.

La agnosia digital ha sido considerada una forma menor de la autotopagnosia
[72], pero mientras la autotopagnosia se ha observado sélo en pacientes con
lesiones cerebrales hemisféricas izquierdas, hay numerosas publicaciones que
confirman como la agnosia digital aparece con la misma frecuencia en lesiones
izquierdas y derechas [40, 48, 65, 67].



Los esquemas basicos de la neuropsicologiia sugieren que una tarea sensible
a lesién en uno u otro hemisferio no es una funcion neuropsicélogica elemental.
Hemos de suponer que las agnosias digitales responden a diferentes
mecanismos segun sea el lado lesionado [18]).

IMITACION DE GESTOS (EN LA APRAXIA IDEOMOTORA)

La apraxia ideomotora es la alteracibn en la secuenciacion motora de
movimientos destinados a un fin pero sin un objeto fisico presente, en ausencia
de defectos motores y del lenguaje. Hay pacientes que, aun teniendo una
apraxia ideomotora, logran imitar posturas motoras [28], a pesar de que lo
tipico de la apraxia ideomotora debe ser un fallo en la realizacién de

movimientos, tanto a la orden como por imitacion.

La imitacion de gestos o posturas motoras consiste en igualar un modelo motor
concreto visto en el examinador. La finalidad de la imitacion es la propia
imitacién, sin ninguna relacién con el contexto, lo que la hace diferente de los
gestos de comunicacion, como son muchas praxias ideomotoras [28].
Logicamente, la imitacién de posturas es un acto con ausencia de semantica,
por lo que algunos autores le han dado el nombre de praxitomos (Comes,
1990) [26].

Para DeRenzi la alteracion en imitacibn de gestos constituye un déficit
exclusivo de la ejecucién motriz [73]. La imitacién de gestos con significado
puede estar mediatizada por el conocimiento previo de los gestos, pero si se
trata de imitar gestos sin finalidad ni significacion alguna la aseveracion de
DeRenzi cobra un sentido: la imitacion seria una simple conexion entre la

percepcion visual y la ejecucion motriz.

Se habla, no obstante, de la existencia de un eslabén intermedio en la cadena
de la imitacion de gestos sin sentido: el conocimiento topografico del cuerpo
humano. Este conocimiento haria una labor de simplificacion, reduciendo los
multiples detalles visuales del gesto a una simple rutina motriz aplicada sobre

partes del cuerpo muy significativas y concretas.



Desde este punto de vista la alteracidon en la imitacion de gestos tiene un origen
similar al de la autotopagnosia: una alteracion del segundo sistema, el
conocimiento del propio cuerpo. La alteracion descrita se asocia a la
autotopagnosia mas que a la agnosia digital pues se refiere a una alteracion del
conocimiento corporal en relacion con los gestos que requieren orientacion
sobre el cuerpo. De asociarse con la agnosia digital, estaria en relacion con los
gestos de los dedos ligados a una referencia distinta: orientados sobre la propia
mano [74].

DESORIENTACION DERECHA-IZQUIERDA

La desorientacibn derecha-izquierda es un trastorno complejo y su
fisiopatogenia no esta todavia aclarada. EI componente visual del esquema
corporal, y la relacién entre el espacio corporal y el extracorporal son factores
importantes. Parece que no es un sintoma unitario sino que presenta aspectos

afasicos, agndsicos y apraxicos.

Consiste en una incapacidad para identificar o para distinguir el lado izquierdo y
derecho del propio cuerpo o del examinador. Se describié inicialmente como un
aspecto del deterioro cognitivo generalizado. Gerstmann vio esta alteracion
como una ruptura parcial del esquema corporal, y la describié en el contexto
del sindrome que lleva su nombre asociada a agrafia, acalculia y agnosia
digital, causado supuestamente por una lesion del giro angular del hemisferio
izquierdo. Sin embargo, como ya hemos comentado anteriormente, existen
dudas sobre la existencia de dicho sindrome, al encontrarse de forma aislada
cada uno de su déficit. Head relacioné la desorientacion derecha-izquierda con
un déficit en el pensamiento simbdlico, conclusion derivada de la observacion
de muchos afésicos incapaces de identificar la lateralidad de partes de su

propio cuerpo o del examinador.
Fundamentos cognitivos de la desorientacion derecha-izquierda

Cuando se considera la naturaleza de las tareas de discriminacién derecha-
izquierda, es evidente que éstas requieren el concurso de diferentes

habilidades cognoscitivas:



* Existe un componente verbal, dado que el paciente debe entender las
etiquetas "derecha" e "izquierda" antes de poder aplicarlas a un lado concreto
de su cuerpo, y debe ademas retenerlas in mente el tiempo suficiente para
ejecutar 6rdenes dobles. Naturalmente, la orientacién derecha-izquierda puede
explorarse también a través de capacidades no-verbales como las que se usan

en las tareas de imitacion.

e Otro componente es de naturaleza sensorial. Las etiquetas izquierda y
derecha se aplican a una distincibn entre los lados del cuerpo que
necesariamente implica una discriminacion sensorial. Presumiblemente la
diferencia o asimetria en la excitacion entre los dos lados del cuerpo crea un
gradiente de excitacion derecha-izquierda que constituye la base de la
consciencia intuitiva de diferencia entre ambos lados del cuerpo poseida por la
mayor parte de las personas. Esta consciencia es expresada a menudo en
términos de "sentir" el lado derecho mas grande, fuerte y pesado que el
izquierdo. Probablemente esté en relacion con el establecimiento de la

preferencia manual.

» Un tercer componente es de naturaleza conceptual. La correcta identificacion
y manipulacién de partes laterales del propio cuerpo y del de una persona
confrontada requiere un amplio conocimiento de la relatividad del concepto

"derecha-izquierda".

* Finalmente, existe un cuarto componente visuoespacial que entra en juego
cuando sefialamos las partes laterales de una persona confrontada u objetos
de la derecha o la izquierda. Algunos de los tests mas complejos de orientacion
derecha-izquierda, demandan una fuerte aportacion de las habilidades
visuoespaciales, especialmente la capacidad de "rotacion mental".

Aspectos evolutivos

La capacidad para ejecutar 6rdenes dobles se desarrolla rapidamente después
de los seis afios y es muy raro encontrar un nifio de nueve afios que tenga
dificultad en realizarlas. Los diferentes rendimientos al realizar tareas con o0jos

abiertos o cerrados también se igualan con la edad. No obstante, algunos nifios



de nueve afos no son todavia conscientes de la naturaleza relativa del
concepto derecha-izquierda y fracasan en la reorientacion de 180c (cruzada)
imprescindible en las tareas combinadas, propio cuerpo y examinador. A los
doce afios, la mayoria de ellos realizan correctamente todos los componentes

de la exploracion.
Bases neuroanatdmicas del déficit

Ademas de las observaciones iniciales en pacientes con demencia, la
desorientacion derecha-izquierda se ha asociado tradicionalmente con las
alteraciones afésicas y con las lesiones del hemisferio izquierdo. A pesar de
esto, la localizacion anatdmica de la lesion que provoca de forma aislada este
sintoma complejo no ha sido encontrada, precisamente por los diferentes

aspectos cognitivos que subyacen en el mismo.

Una de las contribuciones iniciales mas importantes fue la de Bonhoeffer, que
en 1923 describido un paciente con una lesion temporoparietal izquierda con
una importante desorientacién derecha-izquierda. Tenia una afasia y mostraba
alguna alteracién en la comprension verbal, pero la desorientacion derecha-
izquierda era particularmente grave. No obstante también tenia otras
alteraciones somestésicas en el brazo y mano derechos (afectacion de la
localizacion téactil, sentido posicional, estereognosia, barognosia, grafestesia)
que suscitaban la cuestion de si la desorientacion derecha-izquierda podia ser

resultado de una interaccion entre sus déficit sensoriales y linglisticos.

Respecto a la relacion entre alteraciones afasicas y desorientacion derecha-
izquierda, Head, en 1926, encuentra una desorientacion derecha-izquierda tan
frecuentemente en los pacientes afasicos que incorpora tests verbales y no-
verbales para medirla. Sauguet y col. investigaron la relacion de varias formas
de desorientacion derecha-izquierda con el lado lesional y la presencia de
alteraciones afasicas en pacientes con lesion unilateral [48]. Sus resultados
parecen confirmar que la contribucion hemisférica a la orientacién derecha-
izquierda depende de cual de sus facetas evaluamos. La afectacion en las
pruebas "sobre el propio cuerpo" se observa en pacientes afasicos con lesién
hemisférica izquierda pero se observa raramente en pacientes no-afasicos. Por

otra parte, los pacientes no-afasicos con lesidbn hemisférica derecha, los



afasicos y los dementes muestran defectos en los tests "sobre la persona

enfrentada” y en la imitacion de movimientos derecha-izquierda.

La asociacion entre la lesion del hemisferio izquierdo y desorientacion derecha-
izquierda fue descrita por Gerstmann en 1930, en un estudio centrado en la
agnosia digital. Este autor relaciond la alteracion con una disfuncion de la
regidon parietooccipital izquierda. En la estimulacién electrocortical realizada por
Morris, la desorientacion derecha-izquierda era provocada tras la estimulacion

de dos puntos adyacentes al que provoca la agnosia digital [71].

La desorientacion derecha-izquierda en pacientes con sindrome de negligencia
lateral por lesion del I6bulo parietal del hemisferio no dominante debe ser
también considerada. Muchos de esos pacientes muestran una discapacidad
unilateral, por asi llamarla, en la que se observa un fracaso al sefalar partes
del cuerpo del lado con negligencia; esta discapacidad es también patente al
sefalar las partes del cuerpo del explorador en oposicién, correspondientes
espacialmente a las del lado "olvidado™" de su propio cuerpo.

Desorientacion derecha-izquierda y el sindrome de Gerstmann

El sindrome que consiste en la asociacion de agrafia, acalculia, agnosia digital
y desorientacion derecha-izquierda fue descrito por Gerstmann en 1930. Ahora
es evidente que no es un verdadero sindrome. Con mucha frecuencia, otros
sintomas lo acompafian (apraxia de construccion, disfasia, hemianopsia
homdnima, etc.) derivados de una lesién en la region parieto-occipito-temporal
del hemisferio dominante. Por otra parte, dicho sindrome suele ser incompleto,
se ha descrito de forma aislada cada uno de los sintomas que lo componen y
no se ha encontrado ningun trastorno basico subyacente que unifique su

sintomatologia [49].

Por todas estas razones, Benton lo ha calificado de ficticio [51]. El Unico valor
verdadero de este sindrome reside en su uso como ayuda cuando se estan
buscando sintomas secundarios a una lesién parieto-occipito-temporal del

hemisferio dominante.



Evaluacion de la desorientacion derecha-izquierda

La desorientacién derecha-izquierda es un concepto muy amplio. No se refiere
a una sola habilidad sino a variedad de rendimientos en diferentes niveles de
complejidad, cada uno de los cuales demanda diferentes capacidades
cognoscitivas y diferentes tipos de respuesta. Comprension, denominacion,
ejecutar movimientos a la orden verbal o imitacibn de movimientos son
diferentes tipos de tareas en las que esta implicada. Pueden usarse también
ordenes que supongan la identificacion de una o mas partes laterales del
cuerpo. Los pacientes pueden ser requeridos para identificar sus propias partes
del cuerpo, las del explorador o una combinaciéon de ambas. Una evaluacién
completa de la "orientacion derecha-izquierda” requiere un analisis definido

operacionalmente en diferentes componentes o niveles.

Se valora secuencialmente la orientacion hacia el propio cuerpo, primero con
guia visual y después sin ella. Se valora después la orientacién con respecto al
cuerpo del examinador o un dibujo humano. Por ultimo, se evalla la orientacién
combinada hacia el propio cuerpo y el del explorador. La complejidad de la

tarea aumenta si se pide que realice actos motores cruzados.

En cada una de estas fases se exploraria la capacidad de denominar la parte
corporal, la designacion de la misma a la orden verbal y ejecutar un
movimiento, tanto a la orden como a la imitacién. Algunas de las tareas son
cualitativamente distintas y el paciente puede responder a ellas de forma
diferente; puede realizar bien la denominacion pero no la designacion o la

imitacién, y viceversa.

ATAXIA OPTICA

La ataxia Optica aparece originariamente como un componente del sindrome
descrito por el médico hungaro Balint, en asociacion con simultagnosia [75].
Balint encontré en su paciente una reduccion de la atencion visual que daba
como resultado una incapacidad para percibir mas de un objeto al mismo
tiempo (simultagnosia visual) ademas de una incapacidad para alcanzar un

objeto con precision (ataxia Optica). La causa es una lesion parietal bilateral.



Muchos mas pacientes con sintomatologia similar han sido descritos desde

entonces.

Los pacientes con simultagnosia tienen la atencion fijada en un solo objeto o en
un detalle de la escena visual, y negligen el resto de los objetos a excepcion
del que han fijado. Este déficit no es debido a una constriccion del campo visual

(vision en tunel), pues perciben el objeto en cualquier zona del campo visual.

La simultagnosia es independiente del tamafio del objeto o de su extension
hacia zonas periféricas del campo visual. Podriamos considerar la
simultagnosia del sindrome de Balint como una negligencia basada en el
objeto, y asi se distinguiria de la negligencia hemiespacial, basada en la

localizacion espacial.

En 1919, Holmes y Horax [76] especifican y detallan los componentes del
sindrome de Balint. Ademas de hacer notar la simultagnosia y la ataxia Optica
descritas por Balint, enfatizan la desorientacion espacial como el déficit nuclear
de este sindrome. Estos autores consideran esta desorientacion espacial como
independiente de la simultagnosia. Los pacientes no serian capaces de indicar
la localizacion de los objetos ni verbalmente ni sefialandolos (esto ultimo
corresponderia a la ataxia Optica). Los enfermos estarian perdidos en el

espacio, perdidos en un mundo cadtico y sin sentido visual.

Holmes y Horax afiaden al sindrome una alteracion de la conducta
oculomotora, que esta desestructurada, con grandes alteraciones de la fijacion,
iniciacion sacadica y precision de la misma, asi como en el seguimiento visual
del objeto. El paciente es incapaz de mantener la fijacion y puede generar
movimientos oculares sacadicos de forma cadtica. Este trastorno del
movimiento ocular esta limitado a los movimientos oculares guiados
visualmente, pues los enfermos pueden programar de forma precisa sus
movimientos oculares cuando estan guiados por el sonido o por el tacto.
Parece que este trastorno, que ha sido llamado apraxia de la mirada, seria
secundario a la pérdida de orientacion espacial mediada por la vision. Los
movimientos oculares son cadticos porque la experiencia perceptual es cadtica.
Como parte de esta alteracion perceptual se encuentra otro componente del

sindrome de Balint, la incapacidad de la percepciéon de profundidad, que



parece ser secundaria a la incapacidad de apreciar la localizacion relativa de

dos objetos, o de uno situado frente al sujeto que lo esta mirando.

La ataxia Optica se demuestra en la incapacidad del paciente para alcanzar con
precision un objeto, a pesar de verlo y a pesar de tener intacta la precision de
los movimientos de su mano frente a movimientos dirigidos a una parte de su
cuerpo (por ejemplo, prueba dedo-nariz). El enfermo proyecta vagamente su
mano, generalmente en una direccidn errénea, y parece no tener una idea
exacta de la distancia de dicho objeto con respecto a él. Este trastorno es
especifico para la vision. Estos pacientes son capaces de localizar sonidos o
de localizar su espacio personal basados en aferencias cinestésicas. Este
contraste se puede apreciar explorando la capacidad del enfermo para tomar
sopa con una cuchara. Si mantiene el plato en sus manos, puede hacerlo, pero
si el plato esta fuera de su espacio peripersonal, no esta en contacto con su
corporalidad, se ve incapaz de realizarlo al estar basada la ejecucion sélo en la

orientacion visual.

La ataxia Optica ha sido también reconocida como sintoma independiente de
los otros componentes del sindrome de Balint. Como ya hemos reflejado
anteriormente, los pacientes con ataxia Optica no pueden alcanzar con
precision los objetos externos percibidos visualmente. Mueven la mano hacia la
vecindad del objetivo y después comienzan con movimientos de busqueda con
la mano ampliamente abierta. Como ya se dijo antes, la ataxia Optica puede
producirse en asociacion con un trastorno de la percepcion visuoespacial mas
generalizado, pero existen enfermos que, a pesar de poder expresar
verbalmente juicios acertados sobre la localizacion y orientacion de los objetos,
son incapaces de encontrarlos con la mano. En contraste, estos enfermos son
capaces de alcanzar una parte de su cuerpo sin errores ni dudas (tocarse la

punta de la nariz o uno de los dedos de la mano).

Se ha interpretado la ataxia Optica como un déficit en el tercer sistema
independiente constituyente del esquema corporal [18]. Existe un fallo en la
transformacion de la localizacion retinotopica al sistema de coordenadas
centrado en el cuerpo, necesario para la planificacion de los movimientos. El

paciente puede alcanzar partes de su propio cuerpo de forma precisa porque



estan intactos, tanto la consciencia de su propio esquema corporal y su
conocimiento conceptual acerca del cuerpo humano, como el mismo sistema
de referencia somatocéntrico, que ofrece informacién acerca de la situacién

espacial del propio cuerpo y de sus partes.

La localizacién de la lesion en los pacientes con ataxia optica se encuentra en
el surco intrapariental y suele extenderse al area 5y 7 de Brodman, en el del
I6bulo parietal superior adyacente, regidn que parece ser responsable del
procesado y transformacion de las coordenadas retinotépicas a las del sistema

centrado en el cuerpo.
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