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			A la magia de la fe

			Contempla con ojos radiantes el mundo que te rodea, porque los mayores secretos se esconden siempre donde menos lo pensamos. Quien no cree en la magia nunca la encontrará. Dedico este esfuerzo a la fe que me sostiene, al Dador de bondades y perdones, a aquel que da paz a todos los seres y en todos los planos.

			Los grandes espíritus siempre encontraron

			la violenta oposición de las mentes mediocres. 

			Necesitamos un gran conocimiento 

			solo para darnos cuenta de la enormidad

			de la propia ignorancia.

			Albert Einstein
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			Acerca de la autora	

			Introducción

			La neuropsicología es una nueva rama del conocimiento científico que surgió de la neurología clásica y que se ha desarrollado con la aportación de las neurociencias y de la psicología contemporáneas. Su objetivo esencial es estudiar las relaciones existentes entre la actividad cerebral y las funciones psicológicas superiores —como el lenguaje y la memoria—. Una de sus principales fuentes de conocimiento proviene del análisis minucioso de la desorganización de esas funciones complejas cuando el cerebro resulta afectado por lesiones orgánicas de distinta etiología (traumatismos craneoencefálicos o trastornos metabólicos). De ahí la importancia que tiene la neuropsicología al haberse constituido como un método interdisciplinario para estudiar tanto la organización cerebral como la estructura psicológica de las funciones mentales humanas y, en consecuencia, evaluar dichas estructuras e incluso planificar un programa de rehabilitación en caso de déficits establecidos.

			La calidad de vida de las personas afectadas por un trastorno neurológico disminuye considerablemente, debido a que las secuelas intelectuales incapacitan la reintegración social y ocupacional en mayor grado que las secuelas de tipo físico. Entre los individuos afectados por un trastorno neurológico, una gran proporción queda con importantes secuelas que impiden el retorno a las actividades anteriores o imposibilitan el avance académico, profesional y social.

			Dichas repercusiones son distintas según la etapa del desarrollo: en niños, el rendimiento escolar es insuficiente a pesar de que tienen niveles intelectuales normales o incluso superiores. Los adolescentes, además de fracasar en su rendimiento académico, lo hacen en la vida social (amistades, relaciones interpersonales...) y profesional (permanencia en el empleo). Los adultos se enfrentan a dificultades de reinserción laboral y suelen ser despedidos de su trabajo tras el intento de regresar. También se ha documentado el riesgo de deterioro acelerado en la vejez a causa de antecedentes de trastornos neurológicos.

			Estos datos obligan a reflexionar sobre la necesidad de abordar de forma eficaz la evaluación, tratamiento e incorporación de estas personas a la sociedad, al dotarlas de independencia y lograr recuperar la mayor funcionalidad posible.

			Este libro trata estos temas y plantea la posibilidad de diseñar un programa de evaluación y rehabilitación neuropsicológica en un contexto integral; además, incluye una revisión de diversos métodos de evaluación, como las baterías de tests neuropsicológicos y las técnicas de imagenología, como la tomografía axial computarizada (tac), la electroencefalografía, los potenciales evocados y la resonancia magnética nuclear, entre otros.

			¿Por qué es indispensable aplicar esos métodos de evaluación en neuropsicología en pacientes con lesiones neurológicas? Porque los métodos citados en primer término permitirán al especialista evaluar de forma adecuada los cambios patológicos cerebrales, tanto desde el punto de vista anatómico como funcional. Con los tests neuropsicológicos es posible precisar clínicamente tanto la naturaleza cualitativa del síndrome neuropsicológico producido por la lesión cerebral, como sus características cuantitativas, a saber, leve, moderado o grave, datos imprescindibles para después poner en práctica la rehabilitación correspondiente.

			De este modo, la correlación entre la evaluación clínica, el diagnóstico por neuroimagen y el neuropsicológico permiten estudiar de modo minucioso a la persona afectada, lo cual repercutirá en su beneficio con la implementación de un proyecto terapéutico que tienda a mejorar su estado y su calidad de vida.

			CAPÍTULO 1

			Trastornos neurológicos de las funciones cognitivas

			Trastornos neurológicos de las funciones  ejecutivas y la conducta

			Acalculia: trastorno del cálculo

			Acalculia es un término originariamente creado por Salomón Henschen para designar un trastorno adquirido de la habilidad de cálculo. Es evidente que la habilidad de cálculo está muy influida por factores socioculturales: la que hasta hace unas décadas era una habilidad aprendida limitada a las clases socioeconómicas más altas o acaudaladas se ha ampliado considerablemente en la población general desde la universalización de la escolarización obligatoria, al menos en la mayoría de las sociedades de nuestro entorno. Sin embargo, es posible que en un futuro próximo, dada la amplia difusión de máquinas calculadoras de escaso precio y reducido tamaño, la habilidad de cálculo en la población occidental se deteriore poco a poco.

			De ahí que la habilidad de cálculo es una función cognitiva que permanece en la población general con unos niveles de eficiencia muy variables, influida por factores socioculturales, lo cual genera un problema añadido a la hora de validar tareas encaminadas a su evaluación neuropsicológica. En realidad, la pérdida de la habilidad para calcular rara vez es total, por lo que algunos autores prefieren hablar de discalculia; no obstante, el término acalculia se utiliza en general en la investigación para aludir a este trastorno, por lo que en general lo usaremos a lo largo de esta revisión.

			Desde el punto de vista neuropsicológico, el cálculo es una función muy compleja: en una simple operación aritmética interviene una gran cantidad de mecanismos neurocognitivos: mecanismos de procesamiento verbal o gráfico de la información; percepción, reconocimiento y, en su caso, producción de la caligrafía y ortografía numérica y algebraica, representación número-símbolo, discriminación visoespacial (alineamiento de los dígitos y colocación de estos adecuadamente en el espacio), memoria de corto y largo plazo, razonamiento sintáctico y mantenimiento de la atención.

			Por otro lado, debemos tener en cuenta que si hacemos mentalmente la operación de cálculo, debemos mantener durante un tiempo en un almacén (o memoria) de trabajo la información numérica y las reglas de cálculo, mientras que si hacemos la operación con apoyo gráfico, el soporte de papel podrá desempeñar las funciones de esta memoria de trabajo que debe actuar en operaciones aritméticas mentales. Según McCloskey, todas las funciones cognitivas mencionadas se agrupan en dos grandes sistemas:

			1.	Sistema de procesamiento numérico: encargado de la comprensión y producción de números gráficos y verbales, junto con las reglas de valoración de cantidades en función de su situación en una cifra de varios números, según el sistema arábico decimal utilizado en nuestra cultura.

			2.	Sistema de cálculo. Encargado de:

			•	Comprensión y recuerdo de símbolos y principios de las operaciones matemáticas.

			•	Recuerdo de “hechos” matemáticos (por ejemplo: el resultado de tablas aritméticas).

			•	Ejecución de los procesos matemáticos (por ejemplo: “llevar” cantidades a la columna siguiente y alineación correcta de las cantidades parciales en las multiplicaciones “por más de un dígito” o de los “restos” en las divisiones).

			Como ya mencionamos, en la función de cálculo intervienen numerosos sistemas cognitivos; por lo tanto, las funciones aritméticas estarán lógicamente afectadas con alteraciones cerebrales globales, como en demencias, cuadros confusionales, negligencia espacial, entre otros. Sin embargo, aunque con menos frecuencia, debido a una lesión cerebral existe una alteración más o menos selectiva de la capacidad para calcular, con respecto de otras funciones neurocognitivas, lo cual sienta el principio de la primera clasificación de acalculia, enunciado por Hans Berger en 1926: podríamos hablar de una acalculia primaria cuando el déficit en cálculo aparece de una forma más o menos aislada y de una acalculia secundaria cuando esta se debe a la alteración de otras funciones neuropsicológicas.

			Posteriormente, Hécaen clasificó las acalculias en tres tipos:

			a)	Alexia y agrafia numérica: alteraciones en la lectoescritura de números, que puede presentarse aislada o en asociación con alexia y agrafia de letras y palabras.

			b)	Acalculia espacial: alteración de la organización espacial, en la que las reglas de colocación de los dígitos en el espacio estarían alteradas y pueden acompañarse de otras alteraciones en la organización espacial.

			c)	Anaritmetia: incapacidad primaria de cálculo no debida a las alteraciones anteriores. Correspondería, en sentido amplio, tanto a una alexia y agrafia numérica aisladas como a una acalculia espacial sin alteraciones en otras áreas de la percepción y razonamiento espacial; también podrían entrar en el punto de acalculia primaria.

			Con base en todos los datos anteriores, podríamos combinar la clasificación de Hécaen y el modelo de McCloskey para catalogar a los pacientes con acalculia de la siguiente manera:

			a)	Déficits en el sistema de procesamiento numérico:

			•	Alexia y agrafia numérica

			•	Acalculia visoespacial

			b)	Déficits en el sistema de cálculo o anaritmetia:

			•	Alteración en la comprensión de símbolos y conceptos de las operaciones matemáticas

			•	Alteración en el recuerdo de los “hechos” matemáticos

			•	Alteración en la “ejecución” de tareas matemáticas

			Dada la complejidad de los mecanismos neurocognitivos implicados en las funciones aritméticas, es lógico que lesiones encefálicas extensas —que producen demencia, afasia o alteraciones en el nivel de alerta y atención—, afecten la capacidad de cálculo en las llamadas acalculias secundarias.

			En el caso de las acalculias primarias, la lesión cerebral puede ser mucho más discreta; así, Hécaen describe casos de alexia y agrafia numéricas causadas por lesiones temporoparietales izquierdas, de acalculia visoespacial por lesiones parietales derechas, y de anaritmetia por lesiones parietotemporales derechas o izquierdas, con predominio de estas últimas. Para algunos autores, el papel del gyrus angularis izquierdo sería fundamental para las labores de cálculo más elaboradas, e incluso se ha sugerido que la memoria de trabajo para las operaciones aritméticas “se encontraría localizada en el lóbulo parietal izquierdo”.

			También se describen componentes de acalculia visoespacial en lesiones parietotemporales izquierdas, así como anaritmetia en lesiones frontales y subcorticales (núcleo caudado, putamen y cápsula interna) con alteración del recuerdo de hechos matemáticos y capacidades ariméticas ejecutivas, pero casi siempre con conservación de la lectoescritura de números, de su adecuada colocación y de los conceptos de las operaciones matemáticas en sí (que curiosamente no se ve afectado en estas lesiones localizadas, aunque sí en otras más extensas, como las demencias, independientemente de que la lesión sea parietal, frontal o subcortical izquierda).

			En general, parece que están implicadas estructuras tanto corticales como subcorticales en los niveles frontal, parietal y temporal y en los ganglios de la base, sobre todo en el hemisferio dominante (aunque con influencia bihemisférica, como demuestran estudios de flujo cerebral en voluntarios normales, al realizar operaciones aritméticas mentalmente), de forma que la lesión más o menos selectiva de alguno de sus componentes producirá una alteración de las capacidades aritméticas de manera relativamente aislada, sin que por el momento hayamos descrito un patrón selectivo de afectación correspondiente a la lesión de alguna de estas estructuras de modo concreto.

			
				
					
					
				
				
					
							
							Cuadro 1. Acalculia
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							a)	Déficit en el sistema de procesamiento numérico:

							•	Alexia y agrafia numérica

							•	Acalculia visoespacial

							b)	Déficit en el sistema de cálculo o anaritmetia:

							•	Alteración en la comprensión de símbolos y conceptos de las operaciones matemáticas.

						
							
							Las lesiones encefálicas extensas que producen demencia, afasia o alteraciones en el nivel de alerta y atención afectan la capacidad de cálculo en las llamadas acalculias secundarias.

						
					

					
							
							Alteración en el recuerdo de los “hechos” matemáticos.

							Alteración en la “ejecución” de tareas matemáticas.

						
							
							Están implicadas estructuras subcorticales en los niveles frontal, parietal y temporal y en los ganglios de la base, sobre todo en el hemisferio dominante.

						
					

					
							
							La memoria de largo plazo intervendría en las funciones de cálculo de dos formas distintas: por un lado, aporta información sobre las reglas generales de cálculo de una operación concreta y, por otro, recuerda los resultados de operaciones elementales (tablas aritméticas) que usualmente hemos aprendido en la infancia.

						
					

				
			

			Para la valoración neuropsicológica de las capacidades de cálculo haría falta, en primer lugar, una valoración neuropsicológica global para descartar problemas neurocognitivos más amplios, como demencia, afasia, alexia, agrafia, cuadros confusionales o heminegligencia que, en caso de existir, nos llevarían al diagnóstico de una acalculia secundaria debida a estas alteraciones. Cuando tras esta valoración inicial sospechemos u objetivemos una alteración específica en las capacidades aritméticas y teniendo en cuenta las variables socioculturales, pasaríamos a explorar específicamente las capacidades numéricas y de cálculo.

			En primer lugar, habría que explorar la capacidad para leer y escribir números, tanto al dictado como a la copia, en el sistema arábico como en la transcripción gráfica verbal (por ejemplo: 1002 y mil dos), capacidad para comprender cuál de varias cifras es mayor o menor y conocimiento general de hechos numéricos (por ejemplo: cuántos días tiene una semana o aproximadamente cuántas personas pueden caber sentadas en un autobús), capacidad para transcribir a una numeración arábica y verbal un número de elementos concretos y capacidad para contar una serie de números, en sentido directo e inverso, con el fin de objetivar problemas de alexia y agrafia numérica.

			Además, debemos poner especial énfasis en la lectoescritura de cantidades de varios dígitos, en especial aquellas que lleven el valor cero como “representante” de determinada cantidad decimal (por ejemplo: 10 050 contra 15 000), con el fin de descubrir posibles alteraciones en el campo de la acalculia visoespacial. Con este tipo de tareas, se pretende explorar el sistema de procesamiento numérico postulado por McCloskey.

			Una vez comprobada la supuesta integridad del sistema anterior, deberíamos centrar la exploración de las capacidades de cálculo en el estudio de las anaritmetias primarias, es decir, del sistema de cálculo del modelo de McCloskey. Por una parte, tendríamos que evaluar, en papel, el conocimiento de los símbolos matemáticos en lectura y escritura, así como la alineación correcta de varios dígitos en operaciones matemáticas comunes (por ejemplo, sumas, restas, multiplicaciones y divisiones), con lo cual estaríamos explorando simultáneamente el conocimiento de los símbolos matemáticos (primer subsistema del sistema de cálculo de McCloskey) y la correcta alineación de los dígitos en el espacio (del sistema numérico “visoespacial”).

			Después, pasaríamos a la resolución de problemas matemáticos simples, con operaciones de un solo dígito (recuerdo de resultados de tablas algebraicas) y de varios dígitos que conlleven habilidades ejecutivas (llevar y sumar cantidades y restos), tanto mentalmente como en papel, con especial énfasis en el análisis cualitativo de los “fallos”, para evaluar problemas en la comprensión del concepto de las operaciones matemáticas, en el recuerdo de “hechos” aritméticos simples (por ejemplo: resultados de tablas aritméticas) y en la memoria de trabajo y capacidades ejecutivas y atencionales encargadas del manejo de operaciones simples sucesivas para resolver otras más complejas, mentalmente y en el papel.

			Por último, no estaría de más explorar la capacidad de resolución de problemas aritméticos complejos, enunciados verbalmente, aun sabiendo que en dicha resolución intervendrían, con enorme importancia específica, funciones neurocognitivas distintas de las estrictamente numéricas y aritméticas, como lenguaje y capacidad de abstracción. 

			Asimismo, podríamos explorar conceptos y rendimientos en operaciones matemáticas más complejas, como potencias o raíces, si el nivel cultural del sujeto lo permite, pero tendríamos el problema añadido de la dificultad para validar estas tareas, ya que lógicamente el nivel de eficiencia estaría mucho más influido por factores socioculturales y de actividad profesional que en las operaciones aritméticas más simples.

			Todas estas tareas, dada la enorme variabilidad en eficiencia secundaria en el nivel sociocultural, necesitarían ser estrictamente validadas por edad y nivel de escolaridad. En la mayoría de las baterías neuropsicológicas globales validadas para nuestro medio cultural existen tareas encaminadas a detectar alteraciones en cálculo, aunque no baremadas ni validadas como subtests específicos como el miniexamen cognoscitivo (Cambridge Mental Disorders of the Elderly Examination o Camdex), con lo cual, mientras no se realicen grupos de control y se baremen y validen los rendimientos, no serán operativos para explorar específicamente funciones numéricas y aritméticas.

			Si bien existen algunos tests encaminados a evaluar capacidades aritméticas, baremados y validados, para nuestro medio solo tenemos las subescalas correspondientes a la Escala de Wechsler de Inteligencia para Adultos (wais, por sus siglas en inglés) y los subtests de cálculo del test Barcelona (sumas, restas, multiplicaciones y divisiones de uno y varios dígitos, mentalmente y sobre el papel, así como problemas aritméticos complejos), que combinados con los subtests de lectoescritura de números, en el apartado de lectura y escritura, cubren de una manera bastante global todos los aspectos mencionados que constituirían una exploración “ideal” de las capacidades numéricas y aritméticas de un sujeto.

			Prosopagnosia: trastorno en el procesamiento de caras

			En la vida cotidiana rara vez nos maravillamos de nuestra capacidad para reconocer un rostro; en general lo hacemos de golpe, de manera holística, sin necesidad de una descripción verbal, ni de un análisis consciente de las diversas características faciales, por eso quizá nos parece bastante simple; sin embargo, es sorprendente que podamos memorizar un número tan considerable de rostros en el transcurso de nuestra vida y que esa capacidad para reconocer rostros podamos perderla por una lesión cerebral localizada en una región particular de la corteza cerebral.

			La prosopagnosia muestra que el rostro pertenece a una categoría visoperceptual especial y que, desde el punto de vista biológico, psicológico y social, parece ser el objeto visual de mayor significación para el hombre.

			Los estudios psicofisiológicos y de neuroimágenes funcionales permitirán en el futuro próximo evaluar y poner a prueba los modelos cognitivos y avanzar en el conocimiento sobre procesamiento cerebral de los rostros, su evaluación y sus trastornos.

			Bruce y Young (1986) propusieron un modelo cognitivo del reconocimiento de los rostros, el cual con algunas modificaciones se ha mantenido en la bibliografía. Este modelo propone algunos pasos en el procesamiento de la información, desde el instante en que vemos un rostro familiar hasta cuando hacemos el reconocimiento y evocamos su nombre.
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			Figura 1. Modelo funcional para el procesamiento de las caras, según Bruce y Young (1986).

			1.	Construcción del percepto facial. El primer paso en el análisis de la información es la codificación estructural de las características faciales que permitirá la construcción de un percepto visual; para ello, el sujeto realiza análisis simultáneo y en paralelo de diferentes tipos de información facial:

			a) De la apariencia facial o patrón facial: identificación del estímulo visual como perteneciente a la categoría de las caras.

			b) Discriminación de las características particulares del rostro y su distribución espacial particular monoorientada que permitirán reconocer semejanzas o diferencias entre rostros.

			c) Análisis de las expresiones faciales.

			d) Análisis del lenguaje facial: movimientos orolinguofaciales, lectura labiofacial.

			2.	Reconocimiento facial. Construido el percepto visual del rostro, se debe comparar con las huellas de memoria de caras previamente aprendidas y almacenadas, y si se encuentra una huella de memoria facial de configuración similar al percepto se produce un sentimiento de familiaridad con él y se activa el acceso a su reconocimiento. Esta tarea es realizada por las llamadas unidades de reconocimiento facial, que son como un almacén de las huellas de memoria de caras previamente conocidas y que establecen una conexión entre el percepto y la memoria semántica o nodos de identidad personal.

			3.	Activación de la memoria semántica referente a las personas. El sentimiento de familiaridad producido por el reconocimiento del rostro solo nos asegura que la cara que vemos ya es conocida. Se requiere la activación del nodo de identidad personal para acceder a las memorias semánticas acerca de la persona que vemos (profesión, lugar y época en que la conocimos, dónde vive, etcétera).

			El conocimiento que tenemos de las personas forma parte de la memoria semántica y los nodos de identidad personal contienen sus huellas. Podemos acceder al nodo de identidad personal por la vía del percepto facial del rostro de la persona o por otras vías, como el percepto auditivo de su voz o el gráfico o auditivo de su nombre.

			4.	Acceso lexical. Construido el percepto, despertado el sentimiento de familiaridad, hecho el reconocimiento facial y activada la memoria semántica, solo resta acceder al nombre. Para eso debemos activar el sistema lexical y realizar la selección del nombre correspondiente. Podemos acceder a la activación de la representación verbal a partir de la representación mnésica visual (rostro) o de cualquiera de las representaciones semánticas del nodo de identidad personal.

			5.	Producción articulatoria. Realizada la selección lexical, el acto de reconocimiento queda plenamente evidenciado por la realización articulatoria del nombre seleccionado.

			El principal trastorno en el reconocimiento de caras es la prosopagnosia, término que procede de las raíces griegas prosop, que significa “rostro”, y gnosis, “conocimiento”. La persona no puede reconocer por el rostro a sus familiares, amigos y conocidos. En los casos graves no se reconoce a sí mismo en un espejo, ni en una fotografía; sin embargo, no hay dificultad en reconocer un rostro como tal: el paciente sabe que un rostro es tal, pero no puede extraer su identidad, aunque sí describir las características del rostro que ve y reconocer de inmediato a las personas por la voz.

			Es posible que haga reconocimientos deductivos por ciertos rasgos característicos, como el peinado, las prendas de vestir, lentes y otras claves externas al rostro. El reconocimiento de expresiones emocionales puede conservarse.

			El prosopagnósico puede tener una excelente capacidad para discriminar características faciales en rostros desconocidos. Esto sugiere que reconocer rostros de familiares y discriminar características faciales de rostros desconocidos son dos actividades cognoscitivas diferentes.

			En más de 90% de los casos hay defectos del campo visual y en la mitad de ellos es bilateral; cuando es unilateral generalmente compromete el lado izquierdo y el cuadrante superior.

			La agnosia de los rostros puede ser de dos tipos según se altere el proceso de construcción del percepto o las huellas de memoria de las caras por alteración de la unidad de reconocimiento facial. En el primer caso se trataría de una agnosia específica para las caras (prosopagnosia aperceptiva) y en el segundo, de una amnesia visual específica para las caras (prosopamnesia o prosopagnosia asociativa).

			1.	Prosopagnosia aperceptiva. En este caso el paciente puede ver una cara como tal, pero falla en el análisis estructural de ella y el conjunto no le permite extraer una identidad ni le produce un sentimiento de familiaridad; además, puede imaginar o soñar con caras de familiares y conocidos, pero al verlas no evocan su huella de memoria; asimismo, estos pacientes tienen dificultad para analizar visualmente rostros desconocidos.

			2.	Prosopamnesia o prosopagnosia asociativa. En este caso existe una alteración del reconocimiento a pesar de un buen análisis estructural de la cara. El paciente puede identificar el sexo, la raza y la edad y parear fotografías de personas desconocidas, expresiones faciales similares o poses fotográficas diferentes de la misma persona. El paciente demuestra que construye un buen percepto facial, pero no logra el reconocimiento. No se trata exactamente de una amnesia, porque los nodos de identidad personal están intactos y el paciente conserva las memorias semánticas sobre las personas, pero solo pueden activarse mediante otras vías no visuales, como la voz o el nombre. Es decir, dispone del percepto y la memoria semántica, pero tiene alterada la unidad de reconocimiento facial.

			La diferencia entre dicho trastorno selectivo de la memoria de las caras y la amnesia es que en esta última se puede perder la memoria semántica sobre las personas, mientras que en la prosopamnesia se conserva.

			La discriminación de rostros desconocidos es una actividad visoperceptual desligada de la memoria y de los afectos y, por lo tanto, se trata de una tarea más superficial y específica relacionada con la actividad de las áreas de asociación visual y con la construcción del percepto facial. Por el contrario, el reconocimiento de rostros familiares tiene que ver con la evocación de procesos mnésicos y afectivos asociados al acto visoperceptual, y es una tarea mucho más profunda y probablemente vinculada con la actividad de un mayor número de regiones cerebrales: corteza visual, áreas de asociación, estructuras de memoria, estructuras del sistema límbico y regiones prefrontales. Por esta razón, las prosopagnosias requerirán una lesión mucho más severa y extensa, bilateral, mientras que la alteración en la discriminación de rostros no familiares puede originarse por lesiones menos extensas, unilaterales y, por eso, presentarse con más frecuencia. El tratamiento cognitivo de rostros familiares es diferente del de los rostros desconocidos, de la misma manera que el tratamiento de rostros vistos al derecho es distinto de aquellos vistos al revés.

			Otros trastornos en el reconocimiento de los rostros

			1.	Amnesia semántica para las caras: el reconocimiento de rostros puede verse alterado por trastornos del conocimiento semántico de las personas. Esta es una alteración de los nodos de identidad personal que se manifiesta como una incapacidad para terminar y contextualizar el reconocimiento de una persona, a pesar de haber construido un percepto y haber evocado un sentimiento de familiaridad con su rostro.

			2.	Anomia para los nombres propios (prosopanomia): la dificultad para la selección adecuada del nombre (acceso lexical), paso final en el proceso de reconocimiento de las personas, es un trastorno de naturaleza lingüística y puede presentarse aunque hayamos realizado todo el proceso de construcción del percepto, activado el sentimiento de familiaridad y evocado las memorias semánticas de los nodos de identidad personal. Este es un problema más común en las afasias que en las agnosias visuales.

			3.	Paramnesias o falsos reconocimientos: hemos observado que se presenta después de daño prefrontal derecho. Algunos especialistas proponen que el falso reconocimiento en pacientes frontales es el resultado del quiebre de la estrategia de decisión para determinar si una cara es de una persona familiar o si solo tiene un parecido con un individuo conocido. El falso reconocimiento prefrontal puede estar relacionado con el fenómeno de la confabulación, en la cual la familiaridad o una identidad específica se atribuye erróneamente a un estímulo facial sin la activación de la representación mnésica subyacente.

			4.	La metamorfopsia: es un trastorno en la percepción visual en el que los rostros se ven distorsionados, hay dificultad para discriminar características faciales y gestos, pero sin alteración en el reconocimiento de la identidad de las personas.

			5.	Hipoemocionalidad visual: han sido reportados en la bibliografía casos de pérdida del afecto visual asociado a la prosopagnosia (Bauer, 1982; Lopera y Ardila, 1992). Se trata de prosopagnósicos que pierden el placer estético visual.

			Las áreas visuales estarían desconectadas de los lóbulos temporales y del sistema límbico por la lesión bilateral del fascículo longitudinal inferior. Es posible que los casos de prosopagnosia con hipoemocionalidad visual correspondan a casos con activación incompleta de las representaciones afectivas de los nodos de identidad personal.

			Bases neuroanatómicas de las alteraciones en el procesamiento de caras

			Antes se aceptaba que una lesión del hemisferio derecho resultaba suficiente para producir prosopagnosia (Hécaen y Angelergues, 1962). La primera hipótesis acerca de la localización de la lesión podríamos formularla así: la prosopagnosia se debe a una lesión unilateral derecha que podría estar ubicada principalmente en el lóbulo occipital, pero también en el parietal, en el temporal o en diferentes combinaciones: témporo-occipital o parieto-occipital (Cole y Pérez, 1964).

			Meadows (1974) plantea lo que podemos llamar la segunda hipótesis sobre localización, como sigue: se requiere una lesión bilateral pero la lesión derecha es determinante sobre la izquierda. La clave de las lesiones en ambos hemisferios sería que produjeran una desconexión de las áreas visuales de ambos lóbulos occipitales, del lóbulo temporal derecho y del sistema límbico. Este efecto puede ocurrir debido a la lesión bilateral del fascículo longitudinal inferior que atraviesa los giros lingual y fusiforme en la región medio-basal de la unión occípito-temporal.

			La tercera tesis acerca de la anatomía de la prosopagnosia y la más aceptada hoy es la de Damasio y sus colaboradores (1982), quienes plantean la necesidad de una lesión bilateral y simétrica de ambos hemisferios cerebrales. Los autores revisaron los resultados de 11 necropsias de pacientes que sufrieron prosopagnosia y que fueron publicados y encontraron que todos tenían lesiones bilaterales; además, en todos —con excepción de uno—, las lesiones eran relativamente simétricas, aunque no en espejo, en la región occípito-temporal, y comprometían los giros lingual y fusiforme de ambos lados (figura 2).

			En los últimos años ha sido reconsiderada la idea de que es suficiente la lesión unilateral derecha. Carlesimo y Caltagirone (1995) estudiaron a dos pacientes afectados con prosopagnosia, 45 con lesión cerebral unilateral y 52 sujetos normales con tres pruebas: pareamiento de caras no familiares, identificación de caras famosas y juicio de edad para caras desconocidas.

			[image: ]

			Figura 2. Hemisferios cerebrales.

			Los resultados confirman que el hemisferio derecho y particularmente la región posterior son críticas para todos los aspectos principales del procesamiento facial. Los pacientes con lesión posterior derecha obtuvieron los peores puntajes en las pruebas. El hemisferio derecho es indispensable para un análisis visoperceptual de las caras, pero se requiere la participación de ambos hemisferios para el reconocimiento de rostros familiares.

			De Renzi y sus colaboradores (1994) reunieron 27 casos de prosopagnosia publicados en la bibliografía en los últimos años con evidencias neuroimagenológicas de lesión limitada exclusivamente al hemisferio derecho. Piensan que en sujetos diestros con un alto grado de especialización en el procesamiento de caras por parte del hemisferio derecho, una lesión limitada a este sería suficiente para generar la prosopagnosia, aunque solo en muy pocos casos es tan marcada que no pueda ser compensada por el hemisferio izquierdo.

			El desarrollo de las neuroimágenes funcionales y de la psicofisiología comienza a poner a prueba los modelos cognitivos sobre el procesamiento cerebral de los rostros y sus trastornos y promete convertirse en una herramienta muy útil para el estudio de estos problemas (Andreasen et al., 1996; Bobes et al., 1998).

			
				
					
					
				
				
					
							
							Cuadro 2. Prosopagnosia

						
					

					
							
							Sintomatología principal

						
							
							Bases biológicas

						
					

					
							
							Puede ver una cara como tal, pero falla en el análisis estructural de ella y el conjunto no le permite extraer una identidad ni le produce un sentimiento de familiaridad.

							Puede identificar el sexo, la raza y la edad y parear fotografías de personas desconocidas, expresiones faciales similares o poses fotográficas diferentes de la misma persona.

							Demuestra que construye un buen percepto facial, pero no logra el reconocimiento.

						
							
							Una lesión bilateral pero la lesión derecha es determinante sobre la izquierda.

							Desconexión de las áreas visuales de ambos lóbulos occipitales, del lóbulo temporal derecho y del sistema límbico.

							La corteza de asociación visual en el acto de construcción del percepto.

							Hipocampos y regiones frontotemporales en el proceso de comparación del percepto con las imágenes mnésicas para activar sentimientos de familiaridad.

							Las regiones témporo-parietales en la memoria semántica relacionada con las personas.

							El hemisferio izquierdo en la activación de estructuras lingüísticas que codifican información para el acceso al nombre.

						
					

					
							
							La prosopagnosia se puede asociar con agnosia al color o acromatopsia, alteraciones de la imaginación visual, hipoemocionalidad visual, zooagnosia y dificultad para identificar individualidades en una categoría visual determinada.

						
					

				
			

			Las lesiones en cualquiera de esas estructuras pueden producir alteraciones en los diferentes pasos del procesamiento cerebral de los rostros, entre las cuales destacan la prosopagnosia y la prosopamnesia.

			Para hacer la evaluación de los trastornos del procesamiento y reconocimiento de caras, debemos tener en cuenta los diferentes pasos en el procesamiento de la información, seleccionar pruebas y tests que permitan evaluar la integridad o disfunción en cada uno de ellos, lo cual facilitará hacer el diagnóstico del trastorno y ubicar el nivel funcional de la alteración.

			Evaluación del proceso de análisis estructural del rostro

			1.	Pruebas de reconocimiento categorial (evaluar si el paciente reconoce una cara como tal, para lo cual debemos darle a clasificar objetos visuales de distintas categorías). Debe demostrarse que el trastorno en el reconocimiento de caras es relativamente específico, es decir, que no esté inmerso en el contexto de una severa agnosia a los objetos visuales, por ejemplo: tareas de reconocimiento de razas y sexos (evitando al máximo los estímulos externos al rostro que sirvan como claves contextuales para la identificación).

			2.	Pruebas de reconocimiento intracategorial. Para demostrar que el trastorno es selectivo a la categoría de caras.

			a) Pareamientos de rostros familiares en posiciones fotográficas diferentes (de perfil y de frente) o tomadas en diferentes épocas, pareamiento de rostros desconocidos (test de Benton).

			b) Estimación de edad, análisis y reconocimiento de expresiones, y lectura labiofacial.

			Evaluación de la unidad de reconocimiento facial

			Pruebas de reconocimiento encubierto o demostración de familiaridad. Lo que debemos buscar es si el paciente puede emitir un juicio de familiaridad aunque no logre hacer el reconocimiento, a saber:

			1.	Test de selección forzada. Presentamos al paciente parejas de caras en las cuales una de ellas siempre es un rostro familiar y el otro desconocido, para que el paciente seleccione el familiar, aunque no pueda realizar reconocimiento explícito. Un porcentaje de aciertos por encima de 50% indica reconocimiento encubierto o implícito.

			a) Tiempos de reacción en pruebas de identificación de la congruencia o incongruencia de rostro-nombre: eliminando el reconocimiento consciente, pedimos al paciente que observe rostros famosos asociados a nombres para responder si la asociación es correcta o incorrecta. Si existe reconocimiento encubierto, deberá ser más eficaz en las asociaciones congruentes que en las incongruentes.

			b) Tiempos de reacción para reconocer diferentes perfiles de la misma persona: presentamos al paciente parejas de fotografías en diferentes perfiles de rostros familiares y no familiares y le solicitamos que informe si las fotos corresponden a la misma persona o no. El tiempo de reacción es más corto para decidir sobre los estímulos de rostros familiares que en los desconocidos.

			c) Tarea de clasificación profesional de nombres propios: presentamos al paciente el nombre de un personaje famoso asociado a diferentes caras como sigue: i) cara correcta (estímulo congruente), ii) cara incorrecta de personaje de la misma actividad profesional (estímulo incongruente relacionado), iii) cara incorrecta de un personaje con actividad profesional no vinculada (estímulo incongruente no relacionado). Menor tiempo de reacción en la tarea de identificar los estímulos congruentes respecto a los incongruentes demuestra reconocimiento encubierto. Este efecto podemos verlo incluso para rostros aprendidos de manera implícita después de la lesión cerebral.

			d) Medidas neurofisiológicas: potenciales evocados relacionados y mediciones de resistencia cutánea de la piel: el reconocimiento encubierto o implícito solo será posible para los prosopamnésicos, mas no para los que tienen trastornos perceptuales.

			2.	Evaluación del nodo de identidad personal. Reconocimiento de profesión, lugar de procedencia o residencia, circunstancia en que se conoció, ligazón afectiva, etc., y memorias multimodales, verbales y no verbales en relación con la persona.

			3.	Evaluación del acceso lexical. Pruebas de denominación de personajes famosos y de rostros familiares, y acceso al nombre con base en la información visual (cara) y de descripciones verbales o de informaciones semánticas.

			La facilitación del acceso al nombre con base en la información semántica y el fracaso con base en la información visual indica que el nodo de identidad personal está intacto.

			4.	Evaluación del sentido estético visual. Evaluar el placer estético visual en la percepción de rostros, paisajes, obras de arte y otros estímulos visuales.

			Trastornos de la atención

			La fenomenología de la atención es muy amplia, en este apartado nos limitaremos a

			
			
				
					
					
					
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
							
						
							
							
							
						
							
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
							
							
							
						
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
							
						
							
							
							
						
					

					
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
						
							
							
							
						
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
						
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
							
							
							
							
						
							
							
							
							
							
							
							
							
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
									Alteración persistente de la personalidad que representa un cambio del patrón característico de personalidad previo del individuo (en los niños, la alteración comprende una marcada desviación en los patrones habituales de conducta con una duración mínima de un año).

									Existen evidencias a partir de la historia, el examen físico o los hallazgos de laboratorio de que la alteración es una consecuencia fisiológica directa de una enfermedad médica.

									La alteración no se explica mejor a partir de otro trastorno mental (incluido el originado por enfermedad médica).

									La alteración no ocurre exclusivamente durante el transcurso de un delirium ni cumple criterios de demencia.

									La alteración es causa de malestar clínico significativo o deterioro social, ocupacional o en otras importantes áreas del funcionamiento.

							

							
							
							
							
							
							
							
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
				
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
							
							
							
							
							
							
							
							
						
					

				
			

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
				
					
				
				
					
							
							
						
					

					
							
							
									Los trastornos mentales, del comportamiento y del neurodesarrollo son síndromes que se caracterizan por una alteración clínicamente significativa en la cognición, la regulación emocional o el comportamiento de un individuo que refleja una disfunción en los procesos psicológicos, biológicos o del desarrollo que subyacen al funcionamiento mental y comportamental. 

									Estas perturbaciones están generalmente asociadas con malestar o deterioro significativos a nivel personal, familiar, social, educativo, ocupacional o en otras áreas importantes del funcionamiento.
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