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Resumen

La agnosia visual hace referencia a una
incapacidad para reconocer y/o identificar
estimulos conocidos, por via visual, en
ausencia de déficit sensorial visual-
perceptivo bésico, y sin que pueda
explicarse por un trastorno afasico o por un
déficit atencional o intelectual. El
reconocimiento de los objetos dependera
de los rasgos distintivos de los mismos,
capaces de activar las representaciones
sensoriales (estructurales), semanticas y
conceptuales correspondientes. Analiza-
remos en primer lugar como se lleva a cabo
el procesamiento visual a través del estudio
neuroanatbmico y de los principales
modelos de reconocimiento visual, para
centrarnos posteriormente en el analisis de
las caracteristicas clinicas de la agnosia
visual para los objetos, simultagnosia,
agnosia para el color y alexia pura.
Finalizaremos con una aproximacion de los
aspectos fundamentales a tener en cuenta
en la evaluacion de los rendimientos
gnaésicos visuales.

Palabras claves: Agnosia visual, alexia pura,
color, reconocimiento visual.

Visual Agnosias: Agnosia for

Objects, Simultagnosia, Color
Agnosia, Pure Alexia
Summary

Visual agnosia refers to an incapacity to
recognize and/or indentify known stimuli, by
visual pathway, in absence of basic visuo-
perceptive sensorial deficit; and it cannot be
explained by an aphasic disorder or
atentional/intellectual deficits. Object
recognition will depend on its distinctive
features that are able to activate the
corresponding sensory (structurals),
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semantic and conceptual representations. In
the first place, we will analyze how visual
processing is made by the neuroanatomical
study and the main models of visual
processing. Then, we will focus on the
analysis of clinical features of visual agnhosia
for objects, simultagnosia, color agnosia
and pure alexia. Finally, we will present an
approach of main aspects to take into
account when assessing visual gnosic
performances.

Key words: Visual agnosia, pure alexia,
color, visual recognition.

Introduccién

Se denomina agnosia a la alteracién que
impide una adecuada percepcion o una
integracion cortical de los estimulos, asi
como su reconocimiento e identificacion.
Puede aparecer en casos de lesiones de la
corteza parietal, temporal y occipital, por
afectacion de las areas de asociacion
multimodal.

El reconocimiento por via visual (funcion
gnoésica visual) esta basado en un conjunto
de capacidades funcionales del sujeto, que
permiten analizar las caracteristicas de los
estimulos visuales para su posterior
procesamiento.

Para el estudio de la funcién gnésica es
necesario conocer la situacion funcional de
los receptores sensoriales y las posibles
alteraciones a nivel de las vias sensoriales
gue conducen la informacion sensitiva a la
corteza cerebral. A través de la exploracion
de la agudeza visual y de pruebas
complementarias como los potenciales
evocados, el electrooculograma, etc.,
podemos descartar defectos visuales
periféricos.

Un sistema funcional cerebral complejo se
encarga de “detectar” y “analizar” las
propiedades simples de los estimulos como
la forma, la textura, el color, la orientacion y
profundidad, la disposicion espacial y la
ubicacibn de los objetos en las
coordenadas espaciales en donde se
encuentran.

Entre estos sistemas, juega un papel
importante el control en tiempo real de la
accion, gue permite  realizar un
procesamiento completo de la informacion y
una correcta representacion de las
localizaciones, la percepcibn de la
profundidad en funcibn de la luz y el
movimiento, factores que intervienen de
forma fundamental en el reconocimiento por
via visual.

Un preciso analisis perceptivo nos permite
realizar una representacion visual, detallada
del mundo que nos rodea, consintiendo la
identificaciébn de objetos y eventos, dando
sentido y significado a nuestro entorno y el
estableciendo las relaciones causales
pertinentes.

La percepciébn visual correctamente
realizada a través de varios sistemas
funcionales cerebrales, facilita el control de
la accién, la proyeccion de las acciones en
el futuro y la incorporacion de la informacién
almacenada en el pasado para el control de
las acciones actuales.

> Fundamento neuroanatomico de la funcién
visual

El ojo humano, 6rgano especializado en
captar luz y dar paso a los primeros
estadios del procesamiento de Ia
informacion  visual. La informacién
procedente de cada ojo se transmite por el
nervio Optico, hasta llegar al quiasma
(entrecruzamiento funcional de la via
visual). Las fibras procedentes de la retina
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nasal se cruzan en el quiasma 6éptico, para
formar parte del tracto Optico contralateral
conjuntamente con las fibras de la retina
temporal ipsilateral (cintillas O6pticas). Las

Agnosias Visuales

geniculado lateral o externo del talamo,
para posteriormente a travées de las
radiaciones OGpticas, trasmitir la informacion
a la corteza visual primaria del l6bulo

cintilas hacen escala en el -cuerpo occipital (Figura 1).
Torgx \ : “P:,‘:\.. Nn;:‘:‘ phr-in:.'(:
Retina nasal
Retina temporal |
Nervio
Gptica Nicleo
Quiasma geniculado
Cintilla lanteral
optica
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Figura 1. Via visual
La via visual cuenta también con de los estimulos visuales para su posterior
radiaciones hacia otras estructuras del procesamiento (Zeki, 2005).
sistema nervioso. Hacia el nudcleo e o
. o O i La codificacibn especializada de la
supraquiasmatico del hipotadlamo; hacia

nucleos pretectales, y hacia los tubérculos
cuadrigéminos superiores. En ellos hace
escala la informacion que proviene de una
cintilla 6ptica, manteniéndose en él la
estructuracion de la informacion visual en
capas ordenadas, segun la procedencia de
las fibras de uno u otro ojo. Capas II, lll y V
reciben sefales de la zona temporal de la
retina ipsilateral y capas IV y VI reciben
sefales de la retina nasal del ojo del lado
opuesto.

La corteza visual primaria (V1 -area 17 de
Brodmann-), también llamada corteza
estriada, es la encargada de analizar las
imagenes que llegan desde la retina,
obteniendo las caracteristicas estructurales

informacion se lleva a cabo por el area
visual V2, é&rea 18 de Brodmann,
compuesta por una zona dorsal y otra
ventral, donde tiene lugar el mapeo
completo del escenario visual (Zhou &
Baker, 1996). Las neuronas de esta area
estan especializadas en las propiedades
simples de los estimulos, como Ila
orientacion, la frecuencia espacial y el color
(Ungerleider &  Mishkin, 1982). La
informacion visual se va analizando
progresivamente de forma pormenorizada
en las areas visuales secundarias V3, V4,
V5, V6 y V8. El area V2 recibe aferencias
del &rea V1 y envia sus eferencias hacia las
areas V3, V4 y V5 (Zeki, 2005; Zhou &
Baker). El area V3, recibe conexiones del
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area V2 y del area V1, proyectdndose hacia
la corteza parietal posterior y la corteza
temporal inferior (Toottel et al., 1997). El
area V4, en la corteza visual extraestriada,
recibe informacion del area V2 y envia
conexiones hacia la corteza inferotemporal
posterior, y area V5 (Toottel & Hadjikani,
2001). Esta via participa en el
procesamiento del color y en el
reconocimiento de la forma de los objetos
(Zeki, McKeefry, Bartels & Franckowiak,
1998).

El area V5 (temporal medial) en la corteza
visual extraestriada recibe informacion de
las areas V1, V2 y V3 dorsal, y es la via
responsable del procesamiento  del
movimiento (Zeki, 2001, 2002).

La teoria de la integracion de multi-estadios
en el cerebro visual -Theory of Multistage
Integration in the Visual Brain- (Bartels &
Zeki, 1998; Zeki, 2005) propone que a un
nivel primario de analisis, los estimulos
visuales son procesados en paralelo y en
multi-estadios, por diferentes sistemas
modulares. En estudios con primates, Zeki
seflala que el area V1 tiene dos vias
paralelas de procesamiento de la
informacion. La "via ventral" (se proyecta
desde el area V1 hacia el area V2,
posteriormente al area V3, V4 vy, finalmente,
hacia el I6bulo temporal inferior),
relacionada con la percepcién del color,
forma, textura, orientacion y profundidad, y
procesa en paralelo ‘el qué” de los
estimulos visuales (Casagrande Yazar,
Jones, & Ding 2007; Zeki, 2005). La "via
dorsal" (se proyecta desde el area V1 hacia
el area V2, area V3 y posteriormente hacia
el area V5 vy, finalmente, hacia al l6bulo
parietal inferior), implicada en la
representacion de las localizaciones, en el
movimiento, en la percepcion de la
profundidad en funcién de la luz, y procesa

en paralelo “el donde” de los estimulos
visuales (Ungerleider & Mishkin, 1982; Zeki,
2005).

Goodale (2014), sefiala que la via dorsal
juega un papel importante en el control en
tiempo real de la accién, procesando la
informacion sobre la ubicacion y disposicion
de los objetos en las coordenadas
espaciales donde se encuentran. Por el
contrario, la via ventral construye las
representaciones visuales y detalladas del
mundo permitiendo la identificacion de
objetos y eventos, otorgando sentido y
significado y asi poder establecer las
relaciones causales. Aunque hay
diferencias en el rol que juegan la via
ventral y dorsal, los dos sistemas trabajan
de manera coordinada con la finalidad de
llevar a cabo una conducta adaptativa.

Agnosia visual

La agnosia visual hace referencia a una
incapacidad para reconocer y/o identificar
estimulos conocidos, por via visual, en
ausencia de déficit sensorial visual-
perceptivo bésico, y sin que pueda
explicarse por un trastorno afasico o por un
déficit atencional o intelectual. Es la pérdida
de la capacidad para transformar las
sensaciones simples en percepciones
propiamente dichas. Los estimulos pueden
ser reconocidos a través de otra modalidad
sensorial 0 si se describen verbalmente
(Banich, 2004).

A partir de un analisis perceptivo basal se
desencadena un complejo sistema de
reconocimiento que nos proporciona
informacion estructural (agrupacion de los
distintos atributos en un todo) y semantica
(atribucién de significado) de los estimulos.

Se han propuesto diferentes modelos de
reconocimiento visual, entre ellos el modelo
por etapas. Lissauer (1890), sefialaba que
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el procesamiento visual se llevaba a cabo
en dos etapas: aperceptiva y de asociacion.
Sugirié por primera vez que los trastornos
en la identificacion visual se podian dividir
en dos tipos, agnosia visual aperceptiva
(alteracion de la percepcion de los
elementos que componen un estimulo.
Déficit en la categorizacion perceptiva) y
agnosia visual asociativa (alteracion entre lo
percibido y su significado. Déficit en la
categorizaciébn semantica).

El término "agnosia visual aperceptiva" se
ha aplicado a un conjunto muy heterogéneo
de pacientes y se ha sugerido adoptar el
término alternativo "agnosia visual para la
forma” (visual form agnosia), introducido por
Benson y Greenberg en 1969 (Devinsky,
Farah, & Barr, 2008; Farah, 2004). También
se ha puesto en duda el concepto de
agnosia visual asociativa, alegando que
pueden encontrarse déficits perceptivos, si
se utlizan mediciones suficientemente
sensibles (Delvenne, Seron, Coyette, &
Rossion, 2004; Farah, 1990).

Se ha argumentado que esta clasificacion
no refleja las diferentes etapas del
procesamiento visual de las caracteristicas
de los estimulos (Marr, 1982; Riddoch &
Humphreys, 1987; Ullman, 1996). Sin
embargo ha sido un marco util a lo largo de
los afos para clasificar los trastornos
visuales y aun hoy, a pesar de discutida,
sigue siendo atil en clinica
neuropsicoldgica.

Posteriormente Geschwind (1965), propuso
un modelo en el que indicaba que los
problemas de reconocimiento eran debidos
a una desconexion entre los procesos
visuales y verbales. Damasio y Damasio
(1989), sefialaron que la percepcion
requiere de la participacion de un sistema
funcional cerebral que implicaria a la
corteza primaria y areas de asociacion, en

Agnosias Visuales

concordancia con las diversas
caracteristicas perceptivas de cada objeto.

En el modelo de reconocimiento de objetos
de Warrington y Taylor (1973) se indica que
existe un primer nivel, donde se llevaria a
cabo el andlisis visual de objeto, seguido de
un segundo nivel de categorizacion
perceptiva (permite reconocer un objeto
independientemente de su orientacion,
distancia y condiciones de luminosidad en
el que se presente), y un tercer nivel de
categorizacion  semantica  (asociacion
objeto-significado).

Tras un analisis visual perceptivo primario,
que realizan de forma bilateral ambos
hemisferios cerebrales en su zona
posterior, se ponen en marcha los procesos
que posibilitan la “constancia de un objeto”,
Su categorizacion perceptiva (zona posterior
del  hemisferio  derecho). En un
procesamiento secuencial, se van
analizando: 1) los elementos fundamentales
(bordes, barras, longitud, contraste vy
orientacion) determinando el contorno y el
brillo del objeto; 2) la discriminacion figura-
fondo y textura de superficie y; 3) el andlisis
estructural completo del objeto.
Posteriormente se llevaria a cabo la
atribucion de significado a lo percibido,
categorizacién semantica, que requiere de
la participacion de zonas posteriores
(temporo-occipitales) del hemisferio
izquierdo.

Warrington en 1985 propuso para el estudio
de la agnosia visual un modelo, en el que
distingue dos tipos de analisis: a) analisis
sensorial precategorial, relacionado con la
corteza occipital primaria y b) analisis
categorial, relacionado con areas
asociativas. El procesamiento de la
informacion se llevaria a cabo en tres
niveles: 1) precategorial en el que participan
ambos hemisferios a nivel occipital; 2)
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primera etapa postsensorial-presemantica
relacionado con el hemisferio derecho,
encargado de la categorizacion perceptiva
y; 3) segunda etapa postsensorial
relacionado con el hemisferio izquierdo,

relacionado con la
semantica.

categorizacion

En el Esquema 1 se representan cada uno
de estos niveles y los trastornos que
originaria la alteracion en cada uno de ellos.

1- Analisis visual precategorial
(Procesamiento sensonal. Lobulos occipitales bilateraimente)

L DEFECTOSSENSORIALES VISUALES O SINDROMES PSEUDOAGNOSICOS I

|

- Alteraciones en discriminacion de la forma

- Trastorno en el reconocimiento del color
* Acromatopsia’Discromatopsia central (aterati0n wioo- vesus
o Anomia para el colof (steracon wsuo verbal
* Afasia especifica del color (ateraciin verbo verbal)

- Desorientacion visual (aterno

OGN DOSOON y IANTIAS DOF Vi ViSul

2- Categorizacion perceptiva
(Pnmera etapa postsensonal. Presemantica. Retrorolandica derecha)

| AcnosiaapercerTIVA |

3- Categorizacion semantica
(Segunda etapa postsensorial. Paneto-temporal zquierdo)

| AGNOSIA ASOCIATIVA ]

Esquema 1. Agnosia visual (fomado de Perea, Ladera, & Echeandia, 1998)

La agnosia visual, aparece con frecuencia
en lesiones bilaterales de areas de
asociacion visual del I6bulo occipital (Albert
et al., 1979) o hemisféricas izquierdas
(Giovagnoli et al., 2009). Ademas de como
un sindrome focal se han descrito casos de
agnosia visual en enfermedades
neurodegenerativas como la enfermedad de
Alzheimer (Helmes & Ostbye, 2002),
demencia de cuerpos de Lewy (Mori et al.,
2000) 'y atrofia  cortical  posterior
(McMonagle, Deering, Berliner, & Kertesz,
2006).

Humphreys y Riddoch (1987), propusieron
gque en la etapa perceptiva podian
diferenciarse tres estadios: 1) analisis de
los detalles y de la forma, cuya alteracion
daria lugar a la agnosia de forma
(incapacidad para discriminar formas); 2)
integracion de la percepcién en un conjunto,
su alteracion daria lugar a la agnosia
integrativa (incapacidad de relacionar de
manera global las partes que integran el
objeto) y; 3) representacion estable
tridimensional, cuya alteracion daria lugar a
la agnosia de transformacion (incapacidad
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para identificar objetos que estan
enmascarados 0 sus caracteristica fisicas
no estan claramente definidas).

En la agnosia visual se pueden encontrar
alteraciones en el reconocimiento de
objetos (agnosia visual de objetos), los

Agnosias Visuales

colores (acromatognosia), las palabras
escritas (alexia), las caras (prosopagnosia)
0 en la capacidad para integrar las partes
de un estimulo complejo (agnosia
simultdnea o simultagnosia) (ver Esquema
2).

Agnosia visual

Modalidades especificas

AB: 18, 20, 21.

dibujos

! -
Agnosia de .
— [ Incapacidad pame reconocer estimulos dibujados I'_" Hemisferio cercbral

derecho

| Agnosia de _J Incapacidad para reconocer objetos

AB: 18, 20, 21. Hemisferio cerebral
izquierdo mas cuerpo calloso

objetos

= AEnOSia de —4 Incapacidad para reconocer colores ]'—0 AB: 18, 19. Hemisferio

colores

cerebral derecho

> r Prosopagnosia

‘,—>| Incapacidad para reconocer caras I—‘ AB: 20, 21.

Bilateral

— 8 osna P ara cl =] Incapacidad pam discriminar Area temporal medial bilateral
movinento ¢l movimiento de los estimulos (unidn del cortex opeipital y
temporal)
Agnosia espacial
— . Vision estereoscopic: fici - 4 3, 19, 37
visual 15100 estereoscopica, detme}ne _pemtda de AB: 18 1 7
conceptos topograficos Hemisferio

Nota: AB: Area de Brodmann

cerebral derecho

Esquema 2. Principales tipos de agnosia visual (tomado de Perea et al., 1998).

Trataremos en este articulo las siguientes
formas clinicas: 1) Agnosia visual para los
objetos (aperceptiva y asociativa), 2)
Simultanagnosia (dorsal y ventral); 3)
Agnosia para el color (acromatopsia central,
anomia para el color y agnosia para el
color) y; 4) Alexia pura.

> Agnosia visual para los objetos

Para algunos autores (Ptak, Lazeyras, Di
Pietro, Schnider, & Simon, 2014), la
agnosia de objetos es una entidad que no
esta claramente definida, ya que hace
referencia a un conjunto de déficits que son
el resultado de un deterioro a diferentes
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niveles del andlisis perceptivo visual. Se
han descrito dos subtipos: aperceptiva y

asociativa (ver Esquema 3).

Agnosia visual

|

Tipo de déficit

|

1

Agnosia visual
aperceptiva
)

L
- Alteracion de la percepeion de los
elementos que componen un estimulo
- Deficit en Ia categorizacion perceptiva

Agnosia visual
asociativa

T
'
'
]

- Alteracion entre lo percibido v su

significado

- Déficit en la categorizacion
semdntica

Esquema 3. Agnosia visual aperceptiva y asociativa.

En el caso de la agnosia aperceptiva el
paciente puede quejarse de vision borrosa
0 poco clara, o atribuir el trastorno a que la
luz de la habitacién es escasa o a las gafas
gue estan mal graduadas. En un examen
formal, se evidencia que las funciones
visuales primarias estadn conservadas.
Presentan dificultad a nivel perceptivo pero
las funciones sensoriales basicas tales
como la agudeza, la discriminacion y la
vision del color estan conservadas (Farah &
Feinberg, 2003).

No pueden describir las caracteristicas de
los objetos presentados por via visual,
copiar o discriminar estimulos visuales
simples (i.e., triangulos o circulos) vy
emparejar un objeto con otros similares o
sefialar un objeto que ha sido nombrado
verbalmente. Los dibujos que realizan estan
con frecuencia incompletos y fragmentados
en diferentes elementos individuales o
incluso pueden estar distorsionados e
irreconocibles. Suelen presentar dificultad

en identificar objetos presentados en una
perspectiva atipica o inusual (Davidoff &
Warrington, 1999), dibujados de manera
incompleta o superpuestos (Banich, 2004).

Se han descrito casos de agnosia
aperceptiva relacionados con lesiones
cerebrales posteriores bilaterales que

afectan a las zona inferior medial de la
corteza temporo-occipital (Masullo et al.,
2012) y en pacientes con atrofia cortical
posterior (Gardini et al., 2011).

El déficit en el reconocimiento de objetos en
los casos de la agnosia aperceptiva, puede
ser debido al deterioro en la apreciacion de
las caracteristicas perceptivas visuales que
constituyen los objetos y a una limitacion en
los recursos cognitivos que estan
disponibles para el procesamiento de la
informacion dentro de la modalidad visual
(Grossman, Galetta, & D' Esposito, 1997).

Recientemente, Serino y colaboradores
(2014), han propuesto que los déficits en la
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percepcion de las formas que definen los
casos de agnosia visual podrian ser el
resultado de al menos dos mecanismos
diferentes, uno que involucra lesiones
generalizadas de las é&reas Vvisuales
primarias, lo que afecta a los niveles
primarios de procesamiento visual, y el otro
gue involucra lesiones selectivas a nivel
occipital lateral y regién infero-temporal,
gue afecta a las funciones visuales de alto
nivel.

La agnosia visual asociativa hace referencia
a un deterioro en el reconocimiento de
objetos presentados por via visual que no
puede atribuirse a un déficit perceptivo
primario, ni a un trastorno del lenguaje,
deterioro intelectual, u otros déficits
(Feinberg, Schindler, Ochoa, Kwan, &
Farah, 1994). Estos pacientes pueden
copiar los objetos que no reconocen, son
capaces de describir los estimulos visuales
en detalle (forma, tamafio, borde vy
contorno, posicién y nimero de estimulos
presentes). El lenguaje suele estar
conservado. Con frecuencia en la copia de
dibujos llevan a cabo una estrategia lenta y
muy elaborada, linea por linea, realizando
una copia detallada de la figura (Riddoch &
Humphreys, 1987). A pesar de Ilas
descripciones  verbales  precisas, la
realizacibn correcta del dibujo y el
emparejamiento de los estimulos visuales,
defectos sutiles en la percepcion visual
pueden contribuir a la alteracion en el
reconocimiento (Farah, 1990; Levine &
Calvanio, 1989).

Los pacientes pueden describir las
caracteristicas y forma de un objeto, pero
fallan en el reconocimiento. La capacidad
para integrar las caracteristicas del objeto
tal como la percibe el sujeto (percepto) y el
conocimiento semantico del mismo, esta
deteriorada (Farah & y Feinberg, 2003). Se

Agnosias Visuales

ha propuesto que la agnosia visual
asociativa es debida a una desconexion
entre el la memoria visual y el sistema
semantico (Carlesimo, Casadio, Sabbadini,
& Caltagirone, 1998) o a un déficit en el
acceso por via visual al conocimiento
semantico almacenado (Riddoch &
Humphreys, 2003). Suelen  mostrar
dificultades a la hora de decir el significado
semantico y propiedades funcionales del
objeto. Frecuentemente fallan cuando se le
solicitan que ordenen los objetos y/o dibujos
en categorias o0 se le pide que los
emparejen en funcibn de diferentes
representaciones del mismo objeto (Bauer,
1993).

En este tipo de agnosia habitualmente los
objetos comunes, como un boligrafo o un
reloj, se reconocen mas facilmente que los
objetos poco comunes o complejos, ya que
pueden ser reconocidos por otras vias
sensoriales, por ejemplo, el perro por el
ladrido. Los pacientes pueden reconocer
objetos por otras modalidades sensoriales y
también pueden copiar un dibujo de un
objeto (Banich, 2004; Farah & Feinberg,
2003).

Habitualmente el reconocimiento de objetos
reales es mejor que los dibujados o
presentados en fotografia y pueden ser
reconocidos cuando son presentados por
otra via sensorial. Este tipo de agnosia
puede afectar al reconocimiento de una
categoria especifica, lo que muchos autores
denominan como agnosia visual categorial.

Varias hip6tesis se han propuesto para
explicar la agnosia visual categorial, por
ejemplo se ha sefialado que el déficit para
una categoria especifica es el resultado de
una lesién en areas corticales
especializadas en esa categoria
(Caramazza & Shelton, 1998). Se ha
sefialado que este tipo de agnosia es el
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resultado de lesiones que impiden el
acceso a la memoria semantica. Segun
esta hipétesis, cada categoria de objetos
implica diferentes canales sensoriales y
niveles de procesamiento, los cuales si se
lesionan, pueden causar deterioro en
reconocimiento de categorias especificas
(Riddoch & Humphreys, 1987; Riddoch,
Humphreys, Coltheart, & Funnel, 1988). El
déficit de reconocimiento para algunas
categorias de objetos y no para otras en
ausencia de déficit sensorial primario puede
estar relacionado y co-determinado por
variables diferentes a la localizacion
lesional, como por ejemplo la familiaridad
visual, ambiguedad sensorial y frecuencia
del nombre, entre otros (Stewart, Parkin, &
Hunkin, 1992; Takarae & Levin, 2001). Sin
embargo, en estudios donde se han
controlado dichas variables, se continGa
evidenciando esta disociacion, por ejemplo,
los pacientes reconocen mejor objetos no
vivos que  Vivos, sugiriendo un
fraccionamiento en la memoria semantica
(Warrington y Shallice, 1984).

Tranel, Logan, Randall, y Damasio (1997)
han sugerido que variables extra-lesionales
y la localizacién de la lesion, pueden co-
determinar simultdneamente la aparicién de
déficits para categorias especificas. La
localizacion lesional mas frecuente son
lesiones bilaterales temporo-occipitales y
parietales (Jankowiak & Albert, 1994). Se
han descrito también casos por lesiones
hemisféricas izquierdas y en pacientes con
enfermedad de Alzheimer (Giannakopoulos
et al, 1999) y con leucoencefalopatia
multifocal progresiva (Butter & Trobe,
1994).

> Simultagnosia

El término simultagnosia fue descrito por
Wolpert (1924) para describir aquellos
pacientes que perciben con precision los

elementos individuales o detalles de un
cuadro complejo, pero no puede apreciar su
significado general. En estos casos a pesar
de que los campos visuales son normales,
los sujetos no pueden reconocer el sentido
global de una imagen o estimulo complejo,
pero pueden ser capaces de apreciar y
describir elementos aislados.

La simultagnosia ha sido considerada como
un tipo especifico de agnosia visual
aperceptiva (Bauer, 1993; Farah &
Feinberg, 2003) y enmarcarda como un
trastorno de la via visual dorsal (Barton,
2014), 0 como un trastorno
neuropsicologico raro que refleja, en parte,
una restriccion de la atencién visuoespacial
(Dalrymple, Bischof, Cameron, Barton, &
Kingstone, 2009).

Una escena visual contiene muchos objetos
individuales y el sistema visual humano es
capaz de percibir inicialmente las
propiedades globales de la misma (Fabre-
Thorpe, Delorme, Marlot, & Thorpe, 2001) y
categorizar la escena de manera rapida,
basdndose Unicamente en su esencia
(Torralba, Oliva, Castelhan, & Henderson,
2006). Este fenbmeno se conoce como el
"efecto de prioridad global 6 efecto de
captura global- global precedence effect"
(Navon, 1977). Los pacientes con
simultanagnosia presentan una incapacidad
para integrar multiples elementos visuales
de una escena y no muestran el “efecto de
captura global”. No muestran dificultad para
reconocer elementos individuales o locales
de una escena mostrando un ‘efecto de
prioridad local o captura local”. Este
fenébmeno se pone de manifiesto cuando los
pacientes describen escenas visuales de
manera poco sistemética, parte por parte y
con falta de integracion de los distintos
elementos en un todo coherente
(Dalrymple, Kingstone, & Barton, 2007).
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La corteza parietal juega un papel
importante en el procesamiento de la
relaciones espaciales entre varios objetos
(Ungerleider & Haxby, 1994), y los
pacientes presentan un efecto de prioridad
local, debido a una incapacidad para
modular la atencion visuoespacial (Rizzo &
Robin, 1990). La via visual ventral, es
considerada la via del reconocimiento
primario (Ungerleider & Haxby),
habitualmente esta intacta en los pacientes
con simultagnosia y es la dominante para el
procesamiento local, mientras que la via
dorsal estaria implicada en el
procesamiento global (Schiller, Logothetis,
& Charles, 1991). Lesiones en las regiones
parieto-occipital y en el surco intraparietal,
junto, con desconexiones de la sustancia
blanca bilateral dentro de la red de atencion
visuoespacial pueden contribuir a las
alteraciones en el procesamiento visual de
varios objetos de manera conjunta y a la
pérdida de velocidad de procesamiento,
caracteristicos de la  simultagnosia
(Chechlacz et al., 2012).

Se han descrito dos formas de
simultagnosia: ventral y dorsal (Devinsky et
al., 2008; Farah, 1990). En el primer caso,
los pacientes presentan un trastorno
atencional que no les permite ver mas de
un objeto al mismo tiempo, la atencion se
focaliza en una parte del objeto, causando
una mala identificacion del mismo. Por lo
general se asocia a lesiones en la regién
occipital izquierda (Trivelli, Turnbull, &
Della-Sala, 1996) y occipito-temporal
izquierda (Duncan et al., 2003). En estos
casos, el paciente presenta una
incapacidad para "dar sentido" a una
imagen debido a que solo percibe partes,
presenta tendencia a leer las palabras letra
por letra (de ahi que en ocasiones este
término se utilice para describir a la alexia
pura) y en algunos casos se ha descrito

Agnosias Visuales

enlentecimiento en la capacidad para
denominar (Behrmann, Plaut, & Nelson,
1998; Price & Humphreys, 1992).

En la simultagnosia dorsal, los pacientes
pueden reconocer un objeto completo, pero
estan limitados en la cantidad de objetos
gue pueden reconocer al mismo tiempo (no
pueden ver mas de uno a la vez). Luria
(1959) sefialé que este tipo de trastorno
hace referencia a la incapacidad para
atender a mas de un objeto al mismo
tiempo. Al ver una escena compleja,
proporcionan descripciones de manera
lenta y poco sistematica, la percepcion de
formas individuales es normal y son
incapaces de localizar estimulos, incluso
cuando los estan viendo (desorientacion
visual). Generalmente la simultagnosia
dorsal es debida a lesiones bilaterales
parieto-occipitales (Riddoch et al., 2010) y
puede estar presente en el sindrome de
Balint o aparecer como trastorno
independiente (Damasio, 1985).

Tanto los pacientes con simultagnosia
ventral como dorsal presentan un deterioro
severo en la velocidad de procesamiento de
la informacién visual, lo cual sugiere la
existencia de un déficit funcional comdn, a
pesar de localizaciones lesionales
diferentes (Ducan et al., 2003).

> Agnosia para el color

La corteza occipital ventro-medial inferior,
bilateralmente (circunvolucién lingual vy
fusiforme), parece estar especialmente
relacionada con la codificacion del color.

Varios trastornos en el procesamiento del
color han sido descritos en la literatura pero
no todos ellos estdn relacionados con
problemas de reconocimiento (Tranel,
2003).

Los seres humanos tienen la capacidad de
emparejar, clasificar, nombrar, memorizar e
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imaginar colores. Cada una de estas
habilidades se puede perder como
resultado de lesiones cerebrales, lo que
sugiere que cada una de ellas puede ser
funcionalmente independiente. Estudios
neuropsicoldgicos han sefalado
alteraciones selectivas para el color, como
la acromatopsia o discromatopsia central
(Meadows, 1974), la agnosia del color
(Beauvois & Saillant, 1985), y la anomia
para el color (Geschwind, & Fusillo, 1966).

La acromatopsia o discromatopsia central,
es un trastorno caracterizado por la pérdida
de la visibn para el color debido a una
lesion del sistema nervioso central (Bauer,
1993). Ha sido considerada como un
trastorno de la via ventral (Barton, 2014), y
estd habitualmente asociada con lesiones
bilaterales del giro lingual (Zeki, 1990). Los
sujetos ven el mundo en una escala de
grises. Presentan incapacidad para
emparejar, discriminar y denominar colores.

La anomia para el color es la incapacidad
para denominar colores en ausencia de
otros signos afésicos. Los pacientes son
capaces de sefalar colores y realizar
asociaciones entre objetos y su color
especifico, lo cual no ocurre en la agnosia
para el color (Davidoff & Fodor, 1989).

La agnosia para el color es considerada
como una categoria donde se incluyen a los
pacientes que tienen dificultades para
apreciar la naturaleza o el nombre del color
gue ven, pero que no entran dentro de las
categorias anteriores (Bauer, 2006). Ha
sido definida como un incapacidad para
evocar el color correspondiente de un
estimulo determinado y no es debida a
problemas perceptivos o de denominacion
(Tranel, 2003). Estos sujetos son incapaces
de nombrar colores o sefalar el nombre de
un color cuando se le solicita verbalmente,
pero son capaces de reconocer los colores

en tareas no verbales (Bauer, 1993).
Presentan problemas en evocar la
informacion basica sobre los colores,
seleccionar el color correcto de algunos
objetos o entidades reales (Tranel). Se ha
relacionado con lesiones en regiones
posteriores izquierdas y en particular con el
area temporo-occipital izquierda (Luzzatti &
Davidoff, 1994).

> Alexia pura

Denominada también como "alexia sin
agrafia, dislexia letra por letra, lectura letra
a letra, alexia agnosica", entre otros. Se
manifiesta como un trastorno de lectura
adquirido, caracterizado por una lectura
lenta y con esfuerzo, perdiéndose la
capacidad de leer rapidamente y con
fluidez. Lo comdn es que la capacidad
lectora no esté totalmente dafiada, sino
simplemente deficiente y muchos pacientes
pueden descifrar las palabras letra por letra
(Starrfelt, Gerlach, Habekost, & Leff, 2013).
A diferencia de los lectores normales, los
pacientes con alexia pura tardan mucho
mas tiempo para leer palabras largas que
cortas, fenébmeno conocido como "efecto de
la longitud de la palabra" (Leff, Spitsyna,
Plan, & Wise, 2001; Warrington & Shallice,
1984). Barton, Hanif, Bjornstrom y Hills
(2014) han sefialado que en la alexia pura
el efecto longitud de la palabra
probablemente no se derive de la lectura
letra por letra, sino de la alteracién en el
procesamiento léxico de la palabra y de una
disfuncién en la codificacion de las letras.

Pueden mostrar confusion de una letra con
otra, especialmente con aquellas que
visualmente son similares (Arguin & Bub,
2005). Otros componentes del lenguaje,
incluyendo la escritura al dictado (presentan
dificultad en leer lo que ellos han escrito),
ortografia y expresion verbal, suelen estar
intactos, aunque han sido descritos leves
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déficits en la percepcion visual y en
denominacion por confrontacion visual
(Roberts et al., 2013; Starrfelt, Habekost, &
Leff, 2009). El resto de funciones cognitivas
son normales.

La localizacion lesional cerebral mas
frecuente es en la corteza ventral occipito-
temporal (giro fusiforme o lingual) izquierda
y sustancia blanca asociada, area conocida
como "area visual para la forma de las
palabras" (Binder & Mohr, 1992; Cohen et
al., 2004; Damasio & Damasio, 1983;
Dehaene & Cohen, 2011; Leff et al., 2006).

Recientemente, Starrfelt y Shallice (2014)
confirman que la alexia pura es un trastorno
de lectura adquirido, en  sujetos
previamente alfabetizados, debido a una
lesion en la region posterior del hemisferio
izquierdo. En estos pacientes la escritura
(espontanea o al dictado) y el deletreo oral
deben estar conservados. No deben
presentar afasia, demencia, o agnosia
visual. Debe estar presente un déficit en la
lectura de una palabra con tiempos de
respuestas prolongados y presencia del
efecto de longitud de la palabra, o ser
incapaz de leer absolutamente.

Desde la primera descripcion cientifica de
un paciente con alexia pura por Dejerine en
1892, se han propuesto varias teorias de
este trastorno. En la vision tradicional
(Geschwind & Fusillo, 1966), se indica que
la alexia pura es debida a una desconexion
entre la corteza visual primaria y el centro
visual para las palabras en el giro angular
izquierdo (Catani & Ffytche, 2005). Sin
embargo en la mayoria de los casos
descritos en la literatura, este trastorno
aparece por lesiones en la regién occipito-
temporal izquierda (Montant & Behrmann,
2000) y se han descrito casos con lesiones
en la sustancia blanca periventricular del
I[6bulo occipital (Damasio & Damasio,
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1983); en el cortex y sustancia blanca del
I6bulo temporal ventral incluyendo el giro
temporal inferior y el giro fusiforme (Binder
& Mohr, 1992); en el surco occipito-
temporal izquierdo (Cohen et al., 2003) o
lesiones en la parte posterior de giro
fusiforme izquierdo y zonas adyacentes
(Leff et al., 2006).

Se ha establecido que el déficit principal
esta en la codificacion y el procesamiento
de las letras a nivel pre-léxico (Arguin &
Bub, 1993) o a un deterioro en el
procesamiento simultaneo de mudltiples
letras en paralelo (Rayner & Johnson,
2005), como consecuencia de un déficit
general en la percepcién visual (Behrmann,
Nelson, & Sekuler 1998; Farah & Wallace,
1991).

Estudios que han utilizado tiempos de
respuesta en tareas de denominacion y de
decision |éxica han mostrado que en los
pacientes con alexia pura, los factores
léxicos pueden influir en la lectura, como es
el caso por ejemplo, de la frecuencia de
palabras (Behrmann, Shomstein, Black, &
Barton 2001; Fiset, Arguin, & McCabe,
2006), la concrecibn de las palabras,
(Behrmann et al., 1998), la semejanza
ortografica (Arguin & Bub, 2005; Montant &
Behrmann, 2001), e la imaginabilidad (Fiset
et al; Greenwald & Berndt, 1999).

El conocimiento del mundo, lo construimos
a través de un procesamiento activo.
Contribuye al reconocimiento el analisis de
la informacién que nos proporciona el
torrente continuo de sensaciones de todas
las modalidades sensoriales. Por ello en el
estudio neuropsicolégico de las gnosias
hemos de tener en cuenta ademas de los
datos aportados por la historia clinica del
sujeto, la situacibon médica general y
neuroldgica y la situacion funcional de las
vias de entrada perceptivas, se debe tener
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en cuenta el canal sensorial del que
depende el reconocimiento y la modalidad
especifica evaluada.

En evaluacion neuropsicolégica contamos
con una serie de instrumentos, baterias,
test, mas o0 menos protocolizados que
deben ser seleccionados correctamente a
fin de que nos informen sobre la situacion
cognitiva del sujeto. Los instrumentos
pueden organizarse en tres grandes
apartados: Test de rastreo cognitivo (test
breves); Baterias neuropsicologicas
generales y Test especificos de funcion. La
utilizacion de uno u otro instrumento
dependera de las caracteristicas concretas
de cada caso y de lo que el explorador
pretenda de su estudio.

Los test breves, nos permiten una
aproximacion a los rendimientos generales
del paciente, de forma breve y muy
superficial, pero poseen un gran poder de

Vanables

\ SOCIO-culuraley (

Situacion de s vias de
ortrada
perceptivo/sensonakes

[
]
v v Y

Siuacion de otras
funciones superiores

discriminacién entre normalidad y situacion
patolégica. Las baterias neuropsicologicas
generales, tras un registro general de los
datos del paciente y una minuciosa
anamnesis, recogen las observaciones
conductuales y valoran los rendimientos
cognitivos en profundidad y de forma
exhaustiva. Los Test especificos de funcién
evaltan en profundidad una funcién
cognitiva concreta. Son de mucha utilidad
en el estudio de los sindromes focales, en
la valoracion de la intensidad del cuadro, de
la severidad del mismo y en la apreciacion
de las caracteristicas cualitativas de cada
caso.

Presentamos en el Esquema 4 una
aproximacion de los aspectos
fundamentales a tener en cuenta en la
evaluacién de los rendimientos gndsicos
visuales.
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