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			Prólogo

			La neuropsicología es una subdisciplina de la psicología que estudia la relación entre la conducta y las bases anatómicas que la sustentan. En la actualidad, en esta disciplina coexisten los modelos de la neuropsicología cognitiva junto con los de la neuropsicología clínica, que a su vez se han ido actualizando con nuevos enfoques que provienen del auge del uso de nuevos métodos instrumentales, como las técnicas de neuroimagen, que aportan nuevos datos al conocimiento sobre el cerebro humano.

			Podemos afirmar que la neuropsicología está de plena actualidad dentro del ámbito de la psicología y las neurociencias en general, experimentando un gran desarrollo tanto en el ámbito académico como en el clínico. Hoy en día, en la gran mayoría de universidades españolas existe una asignatura de neuropsicología y másteres especializados en esta disciplina, lo cual permite que se vayan generando nuevos intereses y futuros profesionales. En este sentido, la práctica profesional de la neuropsicología también lleva años de desarrollo y expansión, ya que cada vez son más los centros especializados en atender el amplio espectro de enfermedades que afectan al sistema nervioso central, patologías que provocan problemas físicos, cognitivos, emocionales y conductuales, y que, por tanto, requieren de una atención interdisciplinar, incluyendo la atención neuropsicológica.

			La escritura de este manual se fue realizando muy poco a poco, y surgió de una necesidad didáctica, nutriéndose de manuales similares anteriormente publicados, los cuales fueron mi principal fuente de lectura durante mis años de estudiante y también durante mis primeros años como docente. Por tanto, el propósito este libro es simplemente el de aportar los fundamentos más básicos de la neuropsicología a estudiantes y profesionales interesados en adentrarse en esta disciplina, de una forma clara y sintética, sin pretensión de entrar en investigaciones muy puntuales.

			El manual consta de doce capítulos estructurados en dos bloques. En un primer bloque se aborda la descripción de los síndromes neuropsicológicos clásicos: alteraciones de la atención y la conciencia; alteraciones de la percepción y reconocimiento: agnosias; alteraciones del lenguaje: afasias y otros trastornos relacionados con la comunicación; alteraciones de la memoria: amnesias; alteraciones motoras: apraxias; alteraciones del lóbulo frontal: síndromes disejecutivos. En un segundo bloque se tratan los principales trastornos neuropsicológicos: neuropsicología de las demencias; neuropsicología de los traumatismos craneoencefálicos; neuropsicología de los accidentes cerebrovasculares; neuropsicología de las epilepsias; neuropsicología de las enfermedades desmielinizantes: esclerosis múltiple; neuropsicología de los trastornos del movimiento.
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			1

			Alteraciones de la atención y de la conciencia

			1. INTRODUCCIÓN

			La «atención» es un concepto amplio que abarca distintas capacidades cognitivas en las que se encuentran involucradas distintas zonas anatómicas. La «atención» se puede considerar como una función cognitiva necesaria para poder realizar otros procesamientos cognitivos, desde perceptivos hasta procesos de aprendizaje, memoria de trabajo, lenguaje, razonamiento, etc. Desde el ámbito de la neuropsicología, el estudio de las funciones atencionales ha resultado confuso, ya que existen diversos procesos atencionales y en consecuencia distintas definiciones para el concepto de «atención» o de los distintos mecanismos atencionales. Además, a este hecho de no poder unificar la atención en un solo proceso cognitivo se une otro problema de particular importancia en el ámbito clínico neuropsicológico, como es la dificultad de poder desligar, durante la evaluación, la relación de los distintos procesos atencionales entre sí, o la relación existente entre los distintos procesos atencionales y otros procesos cognitivos.

			En el día a día, un individuo está expuesto a cantidad de estímulos provenientes de su entorno. Es por eso por lo que quizás uno de los aspectos más importantes de la atención consiste en seleccionar los estímulos del entorno que sean más relevantes para la realización de nuestra conducta y para alcanzar objetivos concretos.

			Un acuerdo existente en el ámbito de la atención es el hecho de que hay una atención inconsciente, que es automática, carece de intención y no interfiere en la realización de otros procesos cognitivos, y una atención consciente o controlada, que requiere intención y concentración por parte del sujeto y que, por tanto, interfiere en la realización de otros procesos cognitivos.

			Desde el punto de vista anatómico, la atención no se encuentra localizada en una estructura concreta, sino que son varias las estructuras y redes cerebrales implicadas en los procesos atencionales.

			2. MODELOS ANATÓMICOS DE LA ATENCIÓN

			2.1. Modelo de Mesulam (1990; 1998)

			Mesulam propone un modelo basado en la idea de que la atención se sustenta en una red altamente organizada e interconectada. Según el modelo, la atención estaría sustentada por dos componentes o subsistemas cerebrales: la «matriz atencional» o «función de estado», y el «canal atencional» o «función vector». El sistema que Mesulam denomina «matriz atencional» o «función estado» equivale al nivel de arousal o el sistema reticular activador y sus influencias reguladoras sobre otras áreas anatómicas, como el tálamo, sistema límbico, áreas frontales o ganglios basales. Este sistema regula la capacidad de procesamiento de la información, el nivel de vigilancia, la eficiencia en la detección de estímulos, la capacidad de focalización, la resistencia a la interferencia o la relación señal-ruido. El «canal atencional» o «vector de atención» se encargaría de seleccionar el tipo de información a la que atender, y de regular y dirigir la atención centrada en el objetivo de la acción, dentro de espacios conductuales relevantes en diversas dimensiones (extrapersonal, mnemónico, semántico, visceral, etc.).

			Desde el punto de vista anatómico, Mesulam postula la existencia de cuatro áreas cerebrales relevantes en los procesos atencionales:

			—Sistema reticular activador: área subcortical atencional, importante para mantener la activación o nivel de arousal en cada una de las áreas corticales relacionadas con la atención (cingulado, frontal y parietal).

			—Sistema atencional límbico: las neuronas del giro cingulado aportan un mapa para la asignación del valor de las coordenadas espaciales. Sería el encargado de los aspectos motivacionales de la atención.

			—Sistema atencional motor: el lóbulo frontal (incluidos los campos oculares frontales) se encargaría de escanear, explorar, alcanzar y fijar los actos motores. Este sistema interviene, por tanto, en la planificación y organización espacial de la exploración ocular.

			—Sistema perceptivo: formado por el lóbulo parietal posterior. Las neuronas de la corteza parietal permiten coordinar el acceso a una representación multimodal del espacio extrapersonal y modular el valor de los acontecimientos sensoriales, incrementando o disminuyendo el impacto sináptico de los grupos neuronales de dicha región.

			Mesulam propone además la existencia de una asimetría cerebral en la regulación del tono atencional general, de tal forma que el hemisferio derecho dedica más actividad neuronal a las tareas atencionales que el izquierdo. De este modo, según el modelo de Mesulam, el hemisferio derecho es capaz de atender a ambos hemiespacios, mientras que el izquierdo está implicado de forma casi exclusiva en la atención del espacio contralateral.

			2.2. Modelo de Posner y Petersen (1990)

			Es uno de los modelos más aceptados en el estudio de los procesos de atención tanto a nivel teórico como clínico. Estos autores describen tres redes: una red posterior, otra anterior y una red de vigilancia. Aunque este modelo no abarca todos los aspectos de la atención, sí constituye un buen punto de partida para revisar lo que se conoce acerca de los procesos atencionales y las bases anatómicas que los sustentan (Posner y Rothbart, 1991).

			—La red posterior estaría involucrada en la orientación visual y la atención focalizada por la aparición de estímulos visuales relevantes en la escena visual. La orientación hacia estímulos relevantes puede darse de forma explícita con un movimiento de cabeza y de ojos hacia el estímulo relevante (fenómeno denominado foveación), o se puede atender al campo visual de forma no explícita (atención encubierta). Por otra parte, la orientación hacia la región del campo visual puede descomponerse en tres operaciones: retirar la atención del sitio previamente seleccionado, transferir la atención hacia el estímulo relevante y mantener la atención hacia el estímulo relevante. A nivel anatómico, esta red atencional incluye la corteza parietal posterior, los colículos superiores y el núcleo pulvinar del tálamo (Corbetta, Kincade, Ollinger, McAvoy y Shulman, 2000).

			—Por su parte, la red atencional anterior, o también denominada de control ejecutivo, se encuentra implicada en procesos atencionales de control consciente, y en la iniciación o inhibición de una respuesta o situaciones que requieran de respuestas novedosas. Estarían involucradas en este tipo de red áreas prefrontales, como el córtex cingulado anterior o el córtex prefrontal dorsolateral fundamentalmente izquierdo (MacDonald, Cohen, Andrew y Carter, 2000).

			—La red de vigilancia es importante para mantener un nivel de alerta óptimo, e influye sobre las redes de atención anterior y posterior. El sistema que sustenta la red de vigilancia es el sistema noradrenérgico, situado en el locus coeruleus, el cual proyecta sus axones en mayor medida a la corteza cerebral derecha. La actividad de la red de vigilancia activa el hemisferio derecho en tareas en las que se debe mantener la alerta durante ocupaciones de tiempo de reacción o en las que se debe detectar la aparición de estímulos poco frecuentes.

			TABLA 1.1
Cuadro resumen de los distintos modelos anatomo/funcionales de redes atencionales

			
				
					
					
					
				
				
					
							
							Redes atencionales

							de Mesulam

						
							
							Localización anatómica

						
							
							Funciones

						
					

					
							
							Sistema reticular

						
							
							Sistema reticular ascendente.

						
							
							Activador del arousal.

						
					

					
							
							Sistema límbico

						
							
							Córtex cingulado.

						
							
							Motivación atencional.

						
					

					
							
							Sistema motor

						
							
							Corteza frontal (incluidos campos oculares).

						
							
							Escanear, explorar, alcanzar y fijar los actos motores.

						
					

					
							
							Sistema perceptivo

						
							
							Corteza parietal posterior.

						
							
							Coordinar el acceso a una representación multimodal del espacio extrapersonal y modular el valor de los acontecimientos sensoriales.

						
					

					
							
							Redes atencionales 
de Posner y Petersen 

						
							
							Localización anatómica

						
							
							Funciones

						
					

					
							
							Red posterior

						
							
							Corteza parietal posterior, los colículos superiores y el núcleo pulvinar del tálamo.

						
							
							Orientación visual y la atención focalizada por la aparición de estímulos visuales relevantes en la escena visual.

						
					

					
							
							Red anterior

						
							
							Córtex cingulado anterior y corteza prefrontal dorsolateral de hemisferio izquierdo.

						
							
							Procesos atencionales de control consciente, iniciación o inhibición de una respuesta o situaciones que requieran de respuestas novedosas.

						
					

					
							
							Red de vigilancia

						
							
							Sistema noradrenérgico situado en el locus coeruleus.

						
							
							Influye en el funcionamiento de la red anterior y posterior y mantiene el nivel de alerta óptimo.

						
					

					
							
							Redes atencionales de Corbetta y Shulman 

						
							
							Localización anatómica

						
							
							Funciones

						
					

					
							
							Frontoparietal dorsal

						
							
							Corteza intraparietal y de los campos oculares frontales.

						
							
							Selección de estímulos y respuestas de manera voluntaria o en virtud de las metas del individuo.

						
					

					
							
							Frontoparietal ventral

						
							
							Unión temporoparietal y córtex prefrontal ventral del hemisferio derecho.

						
							
							Detección de estímulos conductualmente relevantes y, en particular, aquellos novedosos e inesperados.

						
					

				
			

			
			La teoría original de Posner defiende la idea de que las tres redes son sistemas anatómica y funcionalmente conectados entre sí. En este sentido, la red anterior ocuparía un papel principal, ya que es capaz de modular a las otras redes cuando la condición de la tarea atencional lo requiere.

			2.3. Modelo atencional de Corbetta y Shulman (2002)

			Este modelo de redes atencionales descrito por Corbetta y Shulman (2002) se podría considerar una revisión e integración de los modelos de redes atencionales descritos anteriormente. Estos autores describen dos redes o sistemas atencionales que se encuentran segregados y que se ocupan de dos tareas atencionales distintas, pero a la vez complementarias: un sistema atencional de control del interés dirigido a una meta y otro sistema basado en la respuesta a estímulos relevantes (sobre todo los que resultan llamativos e inesperados para el comportamiento):

			—La red frontoparietal dorsal integraría partes de la corteza intraparietal y de los campos oculares frontales. Esta red estaría implicada en mecanismos de selección de estímulos y respuestas de manera voluntaria o en virtud de las metas del individuo (sistema atencional top-down o de arriba-abajo). Este sistema correspondería a los componentes parietal y frontal del modelo de Mesulam (1990), y se extiende con la implicación de los campos oculares frontales al modelo de sistema posterior de Posner y Petersen (1990).

			—Sistema de localización frontoparietal ventral y de lateralización derecha, que integraría estructuras como la unión temporoparietal y córtex prefrontal ventral, y estaría especializado en la detección de estímulos conductualmente relevantes, y en particular aquellos novedosos e inesperados. Funcionaría como un «cortocircuito» del primer sistema (frontoparietal dorsal) cuando los estímulos se detectan fuera del foco de procesamiento.

			3. MODELO CLÍNICO DE ATENCIÓN

			Relacionado con los conceptos anteriormente desarrollados, pero desde un punto de vista clínico, el concepto de «funciones atencionales» también implica desde procesos básicos como el estado general del arousal, hasta la capacidad de focalizar, dividir o sostener la atención durante la realización de tareas cognitivas. Sohlberg y Mateer (2001) describieron un modelo para la evaluación de la atención basado en los datos aportados por la neuropsicología experimental. Desde el punto de vista neuropsicológico, las capacidades atencionales estudiadas que se evalúan en la práctica clínica son:

			—Arousal: activación general del organismo que implica la capacidad de estar alerta y de seguir estímulos u órdenes.

			—Atención focalizada: habilidad para enfocar la atención hacia un estímulo determinado.

			—Atención sostenida: capacidad de mantener el estado de atención o vigilancia consciente durante un período de tiempo prolongado.

			—Atención selectiva: la capacidad de seleccionar la información relevante inhibiendo la atención a estímulos irrelevantes.

			—Atención alternante: capacidad de cambiar el foco atencional de una tarea a otra que requiere de procesamientos cognitivos distintos, controlando el procesamiento de la información en cada momento.

			—Atención dividida: capacidad de distribuir los recursos atencionales a varias tareas que pueden ser realizadas de forma simultánea.

			
			CONCEPTOS CLAVE

			

			
			—En el modelo atencional de Mesulam la atención estaría sustentada en dos componentes: la «matriz atencional» o «función de estado», y el «canal atencional» o «función vector». El primero equivale al sistema atencional, el segundo se encarga de seleccionar el tipo de información a la que atender y de regular y dirigir la atención centrada en una acción. Desde el punto de vista anatómico, Mesulam describió cuatro áreas relevantes en los procesos atencionales: el sistema reticular, el giro cingulado (sistema atencional límbico), la corteza frontal (sistema atencional motor) y la corteza parietal (sistema atencional perceptivo).

			—Posner y Petersen describieron un modelo atencional formado por tres redes: la red posterior, que incluye la corteza parietal posterior, colículos superiores y núcleo pulvinar del tálamo y que se encarga de la orientación visual y atención focalizada; la red anterior o de control ejecutivo, formada por la corteza cingulada anterior y prefrontal dorsolateral, relacionada con el control atencional consciente; y la red de vigilancia, formada por el sistema noradrenérgico del locus coeruleus y encargada de mantener el nivel óptimo de alerta.

			—El modelo de Corbetta y Shulman postula la existencia de dos redes: la frontoparietal dorsal, que se encargaría de la selección y respuesta voluntaria (mecanismo top-down) y el sistema de localización frontoparietal ventral derecho, que se encargaría de la detección de estímulos relevantes, novedosos e inesperados.

			—El modelo clínico atencional de Sohlberg y Mateer propone las siguientes funciones atencionales: arousal, atención focalizada, sostenida, selectiva, alternante y dividida.

			

			4. ALTERACIONES DEL AROUSAL: SÍNDROME CONFUSIONAL AGUDO O DELIRIUM

			Son diversas las situaciones clínicas (daño cerebral intracraneal, alteraciones metabólicas, consumo de sustancias, etc.) que se han relacionado con trastornos del arousal, destacando tres patrones generales de alteración (Scott, 2011): hipoarousal (hipoactivación), hiperarousal (hiperactivación) y trastorno mixto.

			Los pacientes que presentan un descenso del nivel de arousal (hipoarousal) se muestran estuporosos, somnolientos y cansados. Presentan un lenguaje y una interacción con el entorno reducidos y, por tanto, presentan alteración para la realización de las actividades de la vida diaria (AVD) básicas. La evaluación neuropsicológica es difícil (o imposible) con estos pacientes, ya que, a diferencia de los pacientes con problemas atencionales, el principal problema que presentan es que son incapaces de mantenerse despiertos el tiempo suficiente para realizar cualquier tipo de valoración.

			Por el contrario, los pacientes que presentan hiperarousal muestran un patrón de hiperactividad comportamental, se muestran agitados e irritables, y en algunos casos también pueden presentar alucinaciones e ideas delirantes. También pueden mostrar labilidad emocional (llanto y risa descontrolados e inapropiados). Al igual que en el caso de pacientes con hipoarousal, es difícil realizar cualquier tipo de exploración clínica, ya que estos pacientes presentan un trastorno atencional muy severo.

			La mayoría de los pacientes con problemas de arousal presentan fluctuación de los niveles de conciencia, en los que se alternan los períodos de hipoactividad con los de hiperactividad, que pueden fluctuar a lo largo del día o en períodos de minutos u horas.

			El diagnóstico clínico más establecido relacionado con alteraciones del arousal es el denominado síndrome confusional agudo o delirium. Clínicamente este síndrome es un déficit de los niveles de arousal cuya sintomatología clínica se caracteriza por un cuadro de inicio brusco y de curso fluctuante y reversible, en el que los pacientes presentan alteración del nivel de la conciencia y atención, alteración de otras funciones cognitivas, cambios autonómicos (sudoración, frialdad…), pudiendo también presentar alteraciones emocionales y conductuales, ideas delirantes y alucinaciones. Se presenta con frecuencia en pacientes hospitalizados de edad avanzada, y supone una importante complicación que se asocia a una elevada mortalidad (Lipowski, 1992). En el diagnóstico de síndrome confusional agudo o delirium siempre hay más de un factor desencadenante, que de forma individual no dan lugar a este cuadro clínico, pero que de forma conjunta forman el diagnóstico de este síndrome. A nivel clínico, se han diferenciado varios subtipos de síndrome confusional agudo en relación a la alteración psicomotora que predomine en el paciente (Trzepacs, 1999):

			—Subtipo hipoactivo: el paciente presenta bajo nivel de conciencia y disminución de la actividad psicomotora.

			—Subtipo hiperactivo: presenta aumento de alerta, inquietud o agitación psicomotora.

			—Subtipo mixto: con fluctuación de alteraciones características de los dos subtipos anteriores.

			Son diversos los factores desencadenantes asociados al síndrome confusional agudo, cualquier enfermedad grave puede ser responsable de este síndrome, bien sea una infección, una alteración iónica, endocrina, cardíaca, pulmonar, neurológica, neoplásica, desequilibrios metabólicos, toma de fármacos, abstinencia de los mismos, o abstinencia de otras drogas de abuso (Fleminger, 2002).

			El diagnóstico es fundamentalmente clínico, pero existen escalas específicamente diseñadas para valorarlo. Una de estas escalas es la denominada Delirium Rating Scale (DRS), validada por Bulbena et al., 1996. Otro de los instrumentos clínicos desarrollados para valorar el síndrome confusional agudo es el denominado Confusion Assessment Method (CAM), diseñado por Inouye (1990) a partir de los criterios operativos del DSM y que precisa de pocos minutos para su administración. Finalmente, la escala para estado confusional de Strub y Black (1993) facilita evaluar periódicamente a estos pacientes y su puntuación total permite establecer una correlación con la intensidad del cuadro.

			Los principales cuadros clínicos con los que se debe realizar el diagnóstico diferencial son con la demencia y con la depresión (véase el capítulo 7, Neuropsicología de la demencia). En el caso de la demencia, el inicio es insidioso, más lento y progresivo, por lo que es necesario recoger información sobre la sintomatología del paciente antes del ingreso. En ocasiones ambos diagnósticos (demencia y delirium) pueden aparecer de forma conjunta. En estos casos, si el paciente no ha sido previamente diagnosticado, es necesario que remitan los síntomas para poder realizar una valoración neuropsicológica completa y ver si el paciente presenta perfil de deterioro cognitivo compatible con el diagnóstico de demencia. Por otra parte, el delirium hipoactivo puede confundirse en algunos casos con la sintomatología depresiva, aunque el paciente depresivo normalmente no presenta el grado de disminución del nivel de conciencia que presenta un paciente con síndrome confusional agudo, ni las fluctuaciones de los síntomas a lo largo del día.

			5. SÍNDROME DE HEMINEGLIGENCIA

			Un aspecto importante de los procesos atencionales es la capacidad de dirigir de forma consciente el foco atencional a estímulos relevantes de nuestro espacio extrasensorial. Alteraciones cerebrales como los accidentes cerebrovasculares (AVC) pueden producir una incapacidad de atender a la información que se presenta en el hemiespacio contralateral al hemisferio lesionado, lo que se conoce como heminegligencia. Normalmente se produce por lesiones en el hemisferio derecho, que provocan heminegligencia del hemiespacio izquierdo, aunque también puede ocurrir en pacientes con lesiones izquierdas, que en su caso presentarán una heminegligencia derecha (normalmente la clínica en estos pacientes es mucho más leve). Se suelen utilizar en la práctica clínica distintos términos para referirse al mismo síndrome clínico, tales como «negligencia espacial», «heminegligencia espacial», «negligencia unilateral».

			A su vez, existen otros tipos de hemineglegencia:

			1.Heminegligencia atencional o sensorial: en la cual los pacientes no son conscientes de los estímulos que se presentan en el lado contralateral a la lesión (sean cosas, personas, sonidos), pero sí son capaces de atender a los estímulos que se presentan a nivel ipsilateral (mismo lado que el hemisferio lesionado). Un ejemplo sería un paciente que solo atiende a la parte derecha de su plato al comer y se deja sin comer toda la parte izquierda.

			2.Hemisomatognosia: pacientes que negligen su propio espacio personal y no atienden a partes del lado contralateral a la lesión de su propio cuerpo. En este tipo de heminegligencia los pacientes solo visten media parte de su cuerpo, se afeitan la mitad de la barba o se pintan la mitad de los labios.

			3.Heminegligencia motora o hemiacinesia: denominada también heminegligencia intencional motora, en la cual el paciente presenta un problema de iniciación o respuesta motora a un estímulo que se encuentra en el lado contralateral a la lesión. Clínicamente puede mostrarse como hipocinesia, en la cual el paciente presenta un problema de movilidad en forma de movimiento retardado de las extremidades izquierdas (descartándose cualquier problema motor). Este tipo de alteraciones pueden manifestarse cuando el paciente debe realizar movimientos espontáneos o cuando necesita realizar una respuesta motora con las extremidades izquierdas hacia un estímulo externo. El término «alocinesia» hace referencia a que el paciente moviliza la extremidad contraria a la que se le ordena mover o, en el caso de los pacientes con negligencia, utilizan las extremidades derechas (ipsilesionales) cuando deben utilizar las izquierdas (contralesionales). El término «hipometría» se muestra como una limitación en la amplitud del movimiento.

			4.Heminegligencia representacional: se describe como la incapacidad de imaginar el espacio situado en el lado contralateral a la lesión (Bisiach y Luzzati, 1978) de lugares bien conocidos por el paciente. También se han descrito casos en los que el paciente mostraba un defecto en la copia de dibujos de la parte contralesional, mientras que podían realizarlos correctamente de forma espontánea (Guariglia, Padovani, Pantano y Pizzamiglio, 1993).

			Por otra parte, se ha observado una gran heterogeneidad en los pacientes con heminegligencia visual, pudiéndose distinguir entre heminegligencias alocéntricas y egocéntricas (Rorden et al., 2012). La heminegligencia visual alocéntrica es aquella en la que el paciente ignora el lado contralesional de los objetos, independientemente de su posición en el espacio, mientras que en la heminegligencia egocéntrica el paciente no responde a los estímulos del lado contralesional. Un daño en las vías visuales ventrales (temporales), que se encargan de enviar información detallada sobre el objeto, genera una heminegligencia alocéntrica, mientras que un daño en las vías visuales dorsales (parietales) genera deficiencias egocéntricas (Grimsen, Hildebrandt y Fahle, 2008) (véase la figura 1.1).

			[image: figura1_1.tif]

			Figura 1.1.—Negligencia centrada en el espacio o egocéntrica (izquierda) y negligencia centrada en el objeto o alocéntrica (derecha).

			Otros pacientes con lesiones derechas pueden presentar el fenómeno de extinción (que se considera una forma menos severa de negligencia), en el que la heminegligencia solo se manifiesta cuando los estímulos (ya sean sensoriales, visuales o auditivos) se presentan de forma bilateral. En este caso, el paciente que presenta el fenómeno de extinción atiende de forma correcta a los estímulos de su lado izquierdo cuando se presentan de forma aislada, también a los de su lado derecho si se presentan solos; sin embargo, si el mismo objeto se presenta simultáneamente a derecha e izquierda, el paciente solo ve el de su derecha, mostrando una negligencia hacia el de su izquierda (véase la figura 1.2).

			[image: figura1_2.tif]

			Figura 1.2.—Fenómeno de extinción.

			Muchos pacientes con negligencia pueden presentar anosognosia, que se define como aquella entidad patológica en que los pacientes no tienen conciencia de sus déficits funcionales. Así pues, puede ser que nos encontremos con un paciente negligente que es consciente de sus déficits, pero la mayoría de estos pacientes solo son conscientes de sus problemas de heminegligencia mostrándoles dichos déficits y haciéndoles que sean conscientes de los mismos (Parton, Malhotra y Hussain, 2004).

			5.1. Bases anatómicas de la heminegligencia

			Tradicionalmente, la heminegligencia se asocia a lesiones de hemisferio derecho y en especial a las lesiones que implican el lóbulo parietal inferior derecho y la zona de la unión temporoparietal. Otros estudios han relacionado las lesiones en el giro temporal superior con heminegligencia espacial (Karnath, Feber y Himmelbach, 2001). Posteriormente, un estudio volumétrico de alta resolución realizado con pacientes que habían sufrido infarto en la arteria cerebral media izquierda y sufrían heminegligencia describió que, aunque la mitad de los pacientes presentaban lesiones en el giro temporal superior derecho, esta área no se encuentra persistentemente asociada a heminegligencia, sino que describieron que era otra área la que se asociaba al síndrome de heminegligencia, en concreto el giro angular (Mort et al., 2003). En este mismo estudio los autores también observaron que pacientes que habían sufrido infartos en la arteria cerebral posterior derecha presentaban el síndrome de heminegligencia asociado a lesiones parahipocampales (superficie medial del lóbulo temporal conectada con el córtex parietal).

			Por otra parte, también se han descrito casos de heminegligencia en lesiones asociadas al lóbulo frontal inferior y giro frontal medial, aunque en este tipo de lesiones la heminegligencia es en su mayor medida de carácter transitorio (Parton, Malhotra y Hussain, 2004).

			Además de lesiones asociadas a zonas corticales, lesiones en áreas subcorticales como los ganglios basales o tálamo derecho pueden producir heminegligencia, aunque estudios realizados con SPECT (del inglés Single Photon Emission Computed Tomography), muestran que estas lesiones producen hipoperfusión en zonas frontales y parietales (Hillis et al., 2002).

			6. SÍNDROME DE BALINT

			En 1909 Balint describió a un paciente cuya lesión bilateral parietal se asociaba a síntomas visuales extraños, que provocaban alteración de la atención y la percepción. Este paciente tenía los campos visuales intactos, podía reconocer, utilizar y nombrar objetos, dibujos y colores, pero presentaba la siguiente tríada de síntomas (Kolb y Whishaw, 2006):

			—Simultagnosia: es un tipo de agnosia en la que el sujeto es incapacidad de atender a más de un objeto a la vez (aunque los reconoce si se presentan individualmente).

			—Ataxia óptica: el paciente no puede realizar movimientos oculares guiados visualmente, es incapaz de orientar la mirada, localizar y agarrar objetos.

			—Apraxia ocular: inhabilidad para mover voluntariamente los ojos a una posición.

			Es un síndrome poco frecuente y se asocia a lesiones bilaterales de la unión parietooccipital, estando afectadas la circunvolución angular (área crítica en la aparición de este síndrome), zona dorsolateral del lóbulo occipital (área 19 de Brodmann) y en ocasiones también el precuneus (Rafal, 1997).

			
			CONCEPTOS CLAVE

			

			
			—El síndrome confusional agudo es un síndrome de causa orgánica asociado a diversos factores desencadenantes, que se caracteriza por una alteración del nivel de conciencia y atención, alteración de otras funciones cognitivas, cambios autonómicos y en ocasiones también se pueden observar alteraciones emocionales y conductuales, ideas delirantes y alucinaciones.

			—La heminegligencia se define como la incapacidad de atender a la información que se presenta en el hemiespacio contralateral al hemisferio lesionado.

			—Además de la heminegligencia atencional, existen otros tipos de heminegligencia: hemisomatognosia (pacientes que negligen su propio espacio personal); hemiacinesia (el paciente presenta un problema de iniciación o respuesta motora a un estímulo contralateral a la lesión); y heminegligencia representacional (incapacidad de imaginar el espacio situado en el lado contralateral a la lesión).

			—Las lesiones que se relacionan con la heminegligencia se sitúan en el lóbulo parietal inferior y zona de la unión temporoparietal derecha.

			—Las lesiones en vías visuales parietales dorsales se asocian a la negligencia egocéntrica (negligencia del espacio contralateral a la lesión), mientras que las lesiones en vías visuales temporales ventrales se asocian a la negligencia alocéntrica (centrada en la extinción de la parte contralateral a la lesión de un objeto).

			—El síndrome de Balint es un síndrome poco frecuente en el que el paciente presenta simultagnosia, ataxia óptica y apraxia ocular. Es debido a lesiones parietooccipitales bilaterales.

			

				 

			

			PREGUNTAS AUTOEVALUACIÓN

			
			(Descargar o imprimir)

			
			1.Según el modelo atencional de Posner y Petersen, una de las regiones cerebrales necesarias para retirar la atención de una zona previamente seleccionada, y transferir la atención y mantenerla hacia estímulos sensoriales y motivacionalmente relevantes en el espacio es:

			a)La corteza prefrontal ventromedial.

			b)La corteza parietal posterior.

			c)La corteza prefrontal dorsolateral.

			2.En relación al síndrome confusional agudo:

			a)Se presenta con frecuencia en pacientes hospitalizados de edad avanzada y las causas son multifactoriales.

			b)Se caracteriza por una alteración brusca y fluctuante del nivel de conciencia.

			c)a y b son correctas.

			3.¿Qué zonas cerebrales subcorticales se asocian a heminegligencia?

			a)Ganglios basales.

			b)Cerebelo.

			c)Amígdala.

			4.Si un paciente en la evaluación neuropsicológica muestra una incapacidad para cambiar el foco atencional de una tarea a otra, concluiremos que presenta una alteración de la atención:

			a)Sostenida.

			b)Dividida.

			c)Alternante.

			5.Si un paciente ignora el lado contralesional de los objetos, independientemente de su posición en el espacio, podemos decir que el paciente presenta:

			a)Heminegligencia alocéntrica.

			b)Heminegligencia egocéntrica.

			c)Heminegligencia representacional.

			6.El área cerebral cortical que se relaciona de forma más consistente con el síndrome de heminegligencia espacial es:

			a)Lóbulo parietal inferior derecho.

			b)Lóbulo parietal inferior izquierdo.

			c)Giro angular.

			7.La incapacidad para localizar en el espacio un estímulo visual y cogerlo es uno de los tres síntomas que aparecen en el síndrome de Balint y se refiere a:

			a)Apraxia ocular.

			b)Ataxia óptica.

			c)Simultagnosia.

			

			
				
					
					
					
					
					
					
					
				
				
					
							
							Respuestas correctas

						
					

					
							
							1. b

						
							
							2. c

						
							
							3. a

						
							
							4. c

						
							
							5. a

						
							
							6. a

						
							
							7. b

						
					

				
			

			
			 

			

			REFERENCIAS BIBLIOGRÁFICAS

			Bisiach, E. y Luzzatti, C. (1978). Unilateral Neglect of Representational Space. Cortex, 14(1), 129-133. doi: 10.1016/s0010-9452(78)80016-1.

			Bulbena, A., Corrons, C., Amorós, G., Martín-Santos, R. y Anguiano, B. (1996). Escalas de delirium y orientación. Adaptación castellana del Delirium Rating Scale y de la Orientation Scale. Revista Multidisciplinar de Gerontología, 6, 245-254.

			Corbetta, M. y Shulman, G. (2002). Control of goal-directed and stimulus-driven attention in the brain. Nature Reviews Neuroscience, 3(3), 201-215. doi: 10.1038/nrn755.

			Corbetta, M., Kincade, J., Ollinger, J., McAvoy, M. y Shulman, G. (2000). Voluntary orienting is dissociated from target detection in human posterior parietal cortex. Nature Neuroscience, 3(3), 292-297. doi: 10.1038/73009.

			Fleminger, S. (2002). Remembering delirium. British Journal Of Psychiatry, 180(1), 4-5. doi: 10.1192/bjp.180.1.4.

			Grimsen, C., Hildebrandt, H. y Fahle, M. (2008). Dissociation of egocentric and allocentric coding of space in visual search after right middle cerebral artery stroke. Neuropsychologia, 46(3), 902-914. doi: 10.1016/j.neuropsychologia.2007.11.028.

			Guariglia, C., Padovani, A., Pantano, P. y Pizzamiglio, L. (1993). Unilateral neglect restricted to visual imagery. Nature, 364(6434), 235-237. doi: 10.1038/364235a0.

			Hillis, A., Wityk, R., Barker, P., Beauchamp, N., Gailloud, P., Murphy, K., Cooper, O. y Metter, E. (2002). Subcortical aphasia and neglect in acute stroke: The role of cortical hypoperfusion. Brain, 125(5), 1094-1104. doi: 10.1093/brain/awf113.

			Inouye, S. (1990). Clarifying Confusion: The Confusion Assessment Method. Annals of Internal Medicine, 113(12), 941. doi: 10.7326/0003-4819-113-12-941.

			Karnath, H., Ferber, S. y Himmelbach, M. (2001). Spatial awareness is a function of the temporal not the posterior parietal lobe. Nature, 411(6840), 950-953. doi: 10.1038/35082075.

			Kolb, B. y Whishaw, I. Q. (2006). Los lóbulos parietales. Neuropsicología humana. Madrid: Editorial Panamericana.

			Lipowski, Z. (1992). Update on Delirium. Psychiatric Clinics Of North America, 15(2), 335-346. doi: 10.1016/s0193-953x(18)30240-5.

			MacDonald, A., Cohen, J., Andrew Stenger, V. y Carter, C. (2000). Functional double dissociation of dorsolateral prefrontal cortex and anterior cingulate cortex in cognitive control. Neuroimage, 11(5), S1. doi: 10.1016/s1053-8119(00)90936-4.

			Mesulam, M. (1990). Large-scale neurocognitive networks and distributed processing for attention, language, and memory. Annals of Neurology, 28(5), 597-613. doi: 10.1002/ana.410280502.

			Mesulam, M. (1998). From sensation to cognition. Brain, 121(6), 1013-1052. doi: 10.1093/brain/121.6.1013.

			Mort, D., Malhotra, P., Mannan, S., Rorden, C., Pambakian, A., Kennard, C. y Husain, M. (2003). The anatomy of visual neglect. American Journal Of Ophthalmology, 136(6), 1200-1201. doi: 10.1016/j.ajo.2003.09.032.

			Parton, A., Malhotra, P. y Hussain, M. (2004). Hemispatial neglect. Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry. 75(1), 13‐21.

			Posner, M. y Petersen, S. (1990). The Attention System of the Human Brain. Annual Review Of Neuroscience, 13(1), 25-42. doi.org/10.1146/annurev.ne.13.030190.000325.

			Posner, M. I. y Rothbart, M. K. (1991). Attentional mechanisms and conscious experience. En A. D. Milner y M. D. Rugg (eds.), The neuropsychology of consciousness (pp. 91-112). London: Academic Press.

			Rafal, R. D. (1997). Balint síndrome. En T. E. Feinberg y M. J. Farah (eds.), Behavioral Neurology and Neuropsychology (pp. 337-356). New York: McGraw-Hill.

			Rorden, C., Hjaltason, H., Fillmore, P., Fridriksson, J., Kjartansson, O., Magnusdottir, S. y Karnath, H. (2012). Allocentric neglect strongly associated with egocentric neglect. Neuropsychologia, 50(6), 1151-1157. doi: 10.1016/j.neuropsychologia.2012. 03.031.

			Scott, J. G. (2011). Arousal: The Disoriented, Stuporous, Agitated or Somnolent Patient. En M. Schoenberg y J. Scott (eds.), The Little Black Book of Neuropsychology. Boston, MA: Springer.

			Síndrome confusional agudo (delirium). Guía práctica de diagnóstico y tratamiento. Oviedo: Hospital Universitario Central de Asturias.

			Solberg, M. M. y Matter, C. A. (2001). Introduction to cognitive rehabilitation. New York: Guildford Press.

			Strub, R. L. y Black, F. W. (1993). The mental status examination in neurology (3.ª ed.). Philadelphia: Davis Co.

			Trzepacz, P. T. (1999). Update on the Neuropathogenesis of Delirium. Dementia and Geriatric Cognitive Disorders, 10(5), 330-334. doi: 10.1159/000017164.

			

		

	
		
			2

			Alteraciones de la percepción y reconocimiento: agnosias

			1. INTRODUCCIÓN

			La percepción es el proceso cognitivo por el que se interpreta la información que llega a nuestro cerebro a través de los distintos sistemas sensoriales. Los procesos perceptivos son imprescindibles para poder interaccionar con el medio que nos rodea y poder modificar nuestra conducta de forma adaptativa a sus demandas.

			Disponemos de cinco modalidades sensoriales: la visión, la audición, el tacto, el olfato y el gusto. Todos los individuos recibimos flujos de información a través de los distintos sentidos y mediante el proceso perceptivo seleccionamos, organizamos e interpretamos parte de esa información recibida a través de distintas bases anatómicas. Toda la información sensitiva, excepto la olfativa, pasa por el tálamo.

			De forma resumida, en el caso de la información visual, las células ganglionares de la retina envían su información a través del nervio óptico al núcleo geniculado lateral del tálamo siguiendo su trayecto hasta la corteza visual primaria (o corteza estriada) situada en el lóbulo occipital (V1, donde se observa una organización retinotópica de la retina) y posteriormente a las áreas visuales secundarias (extraestriadas, V2, V3, V3a, V4, V5). Desde el córtex estriado occipital, la información visual se bifurca en dos grandes vías: la vía dorsal o «vía del dónde» y la vía ventral o «vía del qué». La vía dorsal desde V1 se dirige a V2 y a través de V5 llega hasta la corteza parietal posterior, zona destinada a integrar la información visual con la somatosensorial, encargada de percibir e interpretar la información de las relaciones espaciales, integrar la información sobre la posición de las distintas partes del cuerpo y de la localización de los objetos para realizar los movimientos dirigidos a un objeto de forma eficaz. La vía ventral se dirige desde V1 hacia V2 y V4 y llega hasta la corteza temporal inferior. Esta vía envía información visuoperceptiva imprescindible para la percepción de la forma, el reconocimiento de objetos, caras, formas, percepción del color, etc.

			La información auditiva se transmite por el nervio auditivo hasta núcleos cocleares del bulbo raquídeo y desde allí se bifurca en dos vías paralelas (vía dorsal y ventral) hasta el núcleo geniculado medial del tálamo y desde allí a la corteza auditiva primaria (A1), en la circunvolución temporal superior, situada casi oculta en la cisura de Silvio, ocupando la parte del lóbulo temporal denominada giro temporal transverso o de Heschl. En la A1 se observa una organización tonotópica, estableciéndose un mapa de todo el espectro de frecuencias audibles. Finalmente, la información auditiva se transmite al área auditiva secundaria (A2) o de asociación.

			La información táctil externa (exterorecepción) funciona de manera coordinada con el sistema propioceptivo (información proporcionada desde nuestro propio cuerpo). La información sensorial se recibe a través de un conjunto variado de receptores (mecanorreceptores —reaccionan ante la presión—, termoreceptores —reaccionan ante la temperatura y nocioceptores —reaccionan al dolor—), distribuidos en la piel, músculos, articulaciones y tendones. Esta información táctil recibida por estos receptores se transmite a través de dos vías de la médula espinal: la dorsal y la ventral. La vía dorsal lemniscal medial transmite la información del tacto y movimiento hasta el núcleo posteromedial del tálamo, mientras que la vía espinotalámica (ventral) recoge la información relacionada con la temperatura y el dolor y la transmite por la médula espinal hasta llegar también al núcleo posteromedial del tálamo. Las fibras de los receptores somatosensoriales de la cara no pasan por la médula espinal, sino que a través del nervio trigémino van directamente al tálamo. Toda la información somatosensorial es recibida por la corteza somatosensorial, que está compuesta por un área primaria (S1, donde se encuentra el homúnculo somotosensorial) y otra secundaria (S2).

			Desde el ámbito de la neuropsicología, todo lo referente a la información gustativa y sensorial tiene menos interés, por lo que la transmisión de este tipo de información se va a describir de forma más esquemática. Los receptores gustativos se encuentran principalmente en la lengua, esta información gustativa se traslada a través de cuatro pares de nervios (nervio craneal VII, gloseofaríngeo IX, nervio vago X), que se encuentran en el troncoencéfalo (especialmente en el tracto solitario). A continuación, parte de esta información es recibida por el núcleo ventral posteromedial del tálamo y de allí la información gustativa es enviada a la amígdala, hipotálamo y el córtex orbitofrontal. Finalmente, la información olfativa, que como hemos dicho anteriormente no hace relevo en el tálamo, es recibida por el bulbo olfatorio y enviada a través de los tractos lateral y medial a diversas áreas olfativas primarias, entre las que se incluyen la amígdala y el hipocampo. El olfato es el sentido más antiguo de los vertebrados que interacciona directamente con el medio ambiente y que se encuentra íntimamente ligado al sentido del gusto. El recorrido neural del olfato en los humanos refleja su origen ancestral y la importancia del mismo para la supervivencia de la especie a la largo de la evolución, es por ello por lo que la información olfativa se proyecta también a regiones cerebrales responsables del procesamiento emocional y la memoria (amígdala e hipocampo).

			El término «agnosia» deriva del griego y se define como la incapacidad para reconocer o identificar información sensorial. A continuación se definirán y describirán los distintos tipos de agnosia a valorar en el ámbito de la neuropsicología clínica.

			2. TRASTORNOS PERCEPTIVOS VISUALES PARA LOS OBJETOS

			La agnosia visual se define como la incapacidad para reconocer o comprender estímulos visuales. Una persona que sufre de agnosia visual tiene su sistema visual intacto, es decir, puede ver con normalidad, pero no es capaz de integrar la información visual y, por tanto, no identifica la información recibida por los canales de la visión. En la agnosia visual se pueden encontrar dificultades para reconocer objetos, movimiento, objetos de forma simultánea (simultagnosia), colores (acromatopsia), caras (prosopagnosia) o palabras escritas (alexia).

			Clínicamente se distinguen dos tipos de agnosia visual para los objetos: la agnosia visual aperceptiva (déficit en la categorización perceptiva) y la asociativa (déficit en la categorización semántica).

			2.1. Agnosia visual aperceptiva

			La agnosia visual aperceptiva se define como la incapacidad de conseguir una percepción completa y consciente de un estímulo. El paciente no es capaz de integrar la información visual como un «todo» y, por tanto, no es capaz de reconocer aquello que está viendo. El paciente a menudo se queja de problemas de visión (visión borrosa o poco clara), pero sus funciones visuales primarias se encuentran intactas. Una persona que sufre de agnosia visual aperceptiva es incapaz de dibujar imágenes u objetos o de emparejarlos. En algunos casos, si el objeto se mueve, pueden ser capaces de identificarlo (por ejemplo, mover un tenedor para utilizarlo). También pueden beneficiarse de la presentación de imágenes con colores (por ejemplo, un paciente puede no reconocer una naranja presentada en blanco y negro, pero si se le presenta en color naranja puede ser capaz de reconocerla por un mecanismo de discriminación de la propiedad específica —en este caso el color— de la naranja). Puede también darse el caso de que exista una agnosia para las formas, que no le permita al paciente identificar formas geométricas sencillas como círculos, cuadrados, triángulos, etc., o agnosia para el movimiento.

			La agnosia aperceptiva se produce por lesiones parietooccipitales de predominio derecho o bilaterales (Scott y Shoenberg, 2011; Zillmer, Spiers y Culbertson, 2007). También se ha descrito agnosia aperceptiva relacionada con lesiones que implican la circunvolución temporooccipital inferior (Masullo et al., 2012). Otros autores (Serino et al., 2014) han propuesto que los déficits en la percepción de las formas en los casos de agnosia visual pueden ser debidos a dos mecanismos diferentes: uno que involucra lesiones difusas en áreas visuales primarias y otro que involucra lesiones más específicas y localizadas en regiones occipitales laterales y inferotemporales, que afectan a funciones visuales de alto nivel.

			Otro tipo de agnosia visual aperceptiva sería la simultagnosia, que se definiría como la incapacidad para reconocer imágenes complejas o relacionadas. Los pacientes que sufren este tipo de agnosia normalmente pueden reconocer los objetos de forma aislada, o parte de una imagen o de un objeto. Se han descrito dos formas de simultagnosia: una dorsal y otra más ventral (Devinsky y cols., 2008). La simultagnosia dorsal es la que está presente en el síndrome de Balint descrito en el capítulo 1 (Alteraciones de la atención y de la conciencia), aunque también puede aparecer como un trastorno independiente. Se define como la incapacidad de percibir más de un objeto al mismo tiempo. La simultagnosia dorsal es debida a lesiones bilaterales parietooccipitales (Barton, 2014). La simultagnosia ventral es generalmente menos grave que la dorsal. Los pacientes también muestran dificultad para percibir más de un objeto a la vez, aunque son capaces de percibir la forma global del mismo, y en ocasiones pueden identificarlo a partir de algún rasgo característico que sobresale. Este tipo de simultagnosia (ventral) se asocia a lesiones occipitales o occipitotemporales izquierdas. Los pacientes con este tipo de lesión también presentan dificultad para reconocer letras, por lo que en ocasiones se asocia con alexia (Barton, 2014; Devinsky, Farah y Barr, 2008).

			2.2. Agnosia visual asociativa

			En la agnosia asociativa el paciente no presenta una alteración de la capacidad perceptiva ni problemas de lenguaje; de hecho, los pacientes con agnosia asociativa son capaces de copiar dibujos, pueden describir la forma y características del objeto que están viendo, pero fallan en denominarlo, ya que este tipo de agnosia se produce por lesiones occipitales izquierdas que desconectan información que proviene de las vías visuales de las áreas que contienen el conocimiento semántico del objeto, aunque los correlatos neuroanatómicos asociados a la agnosia asociativa son confusos, y también se ha descrito agnosia

			
			
			
			
			
			
			
			
			
			
			

			3. TRASTORNOS PERCEPTIVOS VISUALES PARA LOS COLORES

			
			
			3.1. Trastornos perceptivos visuales para las caras

			
			
			
			
			3.2. Otros tipos de alteraciones de la percepción
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