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Resumen

La prosopagnosia es un sindrome
neuropsicolégico caracterizado por un
defecto selectivo en el procesamiento de
caras. El mismo puede resultar de un dafio
cerebral (prosopagnosia adquirida) o puede
aparecer desde la infancia en ausencia de
una lesibn  cerebral  (prosopagnosia
congénita o del desarrollo). Dilucidar los
mecanismos que originan este déficit
neuropsicologico puede ayudar a
comprender los mecanismos neurales y
psicologicos que subyacen al procesamiento
de caras en sujetos tipicos. La naturaleza y
extension del dafo cerebral que origina la
prosopagnosia varia en los diferentes casos
descritos. Esto unido a la presencia de
reconocimiento encubierto en algunos casos
ha impuesto un reto importante a los
modelos cognitivos y neuroanatémicos de
procesamiento de caras. Los estudios de
neuroimagenes y electrofisiol6gicos en
casos de prosopagnosia han aportado
informacion importante al respecto. Las
imagenes de resonancia magnética nuclear
(RMN) de alta resolucién y los métodos de
morfometria han permitido caracterizar y
cuantificar el dafio a la sustancia gris. La
RMN funcional ha aportado informacion
acerca del funcionamiento de los nodos del
circuito, mientras que las imagenes pesadas
en difusién y la tractografia han permitido
estudiar la conectividad entre ellos y la
integridad de la sustancia blanca. En este
trabajo discutimos los estudios de
neuroimagenes en la prosopagnosia y cémo
estos han contribuido a modificar los
modelos de procesamiento de caras.

Palabras claves: prosopagnosia, modelos de
reconocimiento de rostros, neuroimagenes.
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Prosopagnosia
Summary

Prosopagnosia is a neuropsychological
condition refered to a selective impairment in
face processing. It could result from a brain
damage (acquired prosopagnosia) or could
appear from early childhood in the absence
of any underlying neurological basis
(congenital or developmental
prosopagnosia). Elucidating the
mechanisms originating this impairment
should aid our understanding of the
psychological and neural mechanisms
mediating face processing in typical subjects.
The nature and extent of the face-processing
deficit and the brain damage could differed
along different cases reported. This fact
together with the presence of cover
recognition in some cases have imposed a
challenge on face processing models. In this
sense neuroimaging studies in
prosopagnosic cases have contributed to this
issue. Detailed studies of gray matter have
been accomplished using high field magnetic
resonance imaging (MRI) recordings and
morphometric studies. Functional MRI (fMRI)
provided information about the residual
function of the main nodes of the face
processing circuitry,  whereas DTI-
tractography allowed the exploration about
white matter integrity and connectivity among
nodes. We discuss the  existing
neuroimaging literature in prosopagnosia in
relation to the models about face
precognition and processing.

Palabras claves: prosopagnosia, face
recognition models, neuroimaging.

Uno de los estimulos visuales de mayor
relevancia adaptativa para los seres
humanos son los rostros. Los mismos
constituyen una fuente de informacion
importante para el intercambio social. A

partir de las caras se puede inferir la edad, la
raza, el sexo, asi como informacién acerca
de la identidad, el estado emocional y las
intenciones de los otros.

Se han descrito diferentes trastornos
asociados al procesamiento de caras. El
estudio detallado de estos trastornos, sus
caracteristicas y su relacion con la anatomia
cerebral, ha permitido entender mejor como
ocurre el procesamiento normal de las caras
y ha influido decisivamente en los modelos
gue tratan de explicarlo.

De todos los trastornos del reconocimiento
de caras que se han descrito, el que mas ha
llamado la atencién es la prosopagnosia, por
el drama que representa para la vida social
y familiar del paciente.

La prosopagnosia es un trastorno que se
refiere al déficit especifico en el
reconocimiento de la identidad a partir del
rostro. El término procede de las raices
griegas prosop que significa rostro y gnosis
gue significa reconocimiento. Fue Bodamer
(1947) quien por primera vez definié el
término como “la disrupcién selectiva de la
percepcion de caras, gue incluye tanto la
cara de uno mismo como la de los otros, las
cuales eran vistas pero no reconocidas
como caras pertinentes a un propietario
particular”. Los pacientes con este tipo de
déficit pueden compensar el defecto
mediante el uso de caracteres externos,
como el pelo o la ropa, o de pistas no
visuales como la voz, para reconocer a un
familiar u otro conocido. También en muchas
ocasiones pueden aprovecharse de la
presencia de cicatrices, gafas y estilos de
peinados para reconocer algunas caras, asi
como utlizar el contexto en que se
encuentran a las personas para facilitar el
reconocimiento. Esto indica que la memoria
sobre los individuos no esté afectada.
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En general los pacientes con prosopagnosia
son conscientes de su condicion y las
dificultades sociales que ella les acarrea.
Aunque  existen algunos  trastornos
neurolégicos que se acompafian por un
déficit en el reconocimiento de caras como
son la enfermedad de Alzheimer o la
enfermedad de Huntington, el término
prosopagnosia se ha reservado para
aquellos casos en los cuales el déficit para
procesar caras se presenta en ausencia de
un trastorno cognitivo generalizado.

Originalmente la prosopagnosia se definio
como un sindrome neuropsicologico en el
cual el reconocimiento de las caras esta
dafado sin verse afectado el reconocimiento
de otros objetos (Damasio, Tranel, &
Damasio, 1990a). Sin embargo,
posteriormente se ha planteado que el déficit
en el reconocimiento de las caras puede
coincidir con un déficit en el reconocimiento
de otros objetos (McCarthy & Warrington,
1990), pues se han estudiado casos que
presentan los dos defectos. La severidad del
trastorno es variable, existen pacientes con
una prosopagnosia profunda que no
reconocen ni siquiera su propia cara en el
espejo y otros que pueden reconocer
algunas caras. La mayoria de los pacientes
gue se han reportado pueden distinguir una
cara de objetos pertenecientes a otras
categorias visuales, pero no pueden
reconocer la identidad de un rostro conocido
y no pueden aprender a reconocer rostros
nuevos (Damasio, Damasio, & VanHoesen,
1982; Sergent & Signoret, 1992a, b).
Algunos pueden identificar partes del rostro,
la edad, el sexo e incluso reconocer
expresiones emocionales faciales y realizar
labio-lectura (Campbell, Landis, & Regard,
1986; Landis, Regard, Bliestle, & Kleihues,
1988; Sergent & Signoret, 1992b; Uttner,
Bliem, & Danek, 2002; Wada & Yamamoto,
2001), mientras que otros pueden presentar
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algun defecto en tareas de este tipo. Existe
un debate acerca de si estas funciones estan
realmente preservadas en la prosopagnosia
o los pacientes descansan en otros sefiales
para ejecutar estas tareas (tales como la
presencia de arrugas para determinar la
edad).

Para evaluar el procesamiento de caras en
pacientes con dafio cerebral se han utilizado
muchas pruebas, algunas de las cuales se
han convertido en estandar en la evaluacion
clinica. A continuacion describiremos las
mas utilizadas.

» Métodos de evaluacion del procesamiento de
caras

Quizas la méas conocida de las pruebas de
evaluacion del procesamiento de caras es el
Test de Reconocimiento de Caras de Benton
(Benton & Van Allen, 1968). Esta prueba
evalla la etapa inicial del proceso, donde se
procesan las caracteristicas fisicas del
estimulo y se categoriza como una cara, asi
como las operaciones visuales no dirigidas
al reconocimiento (como la categorizacion
de sexo y edad). EI mismo consiste en la
presentacion de una cara (desconocida para
el paciente) que debe ser comparada con un
arreglo de caras que se presenta debajo de
ella y que varian en las condiciones fisicas
(iluminacién, vista, etc.). El sujeto debe
seleccionar la cara equivalente. Existe una
versibn mas corta de esta prueba que
también se utiliza en la clinica propuesta por
Levin, Hamsher, & Benton (1975).

Otro de los test utilizados para la evaluacion
del reconocimiento de caras es el test de
Memoria de Reconocimiento de Warrington
(Warrington, 1984). El mismo consiste en la
presentacion de cincuenta caras y luego
pedirle al paciente que identifigue las
mismas caras dentro de una nueva serie, en
la cual algunas de las caras presentadas se
mezclan con caras nuevas. Es un test de
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aprendizaje a corto término y memoria de
identidad facial, independiente de Ila
familiaridad previa de las caras.

Para medir el reconocimiento de la identidad
se usa el test de reconocimiento de caras
famosas. Esta es una prueba que se disefia
en cada laboratorio siguiendo el principio de
presentar fotografias de caras de personajes
famosos (ajustados al entorno cultural y la
edad del paciente) mezcladas
aleatoriamente con caras desconocidas
como distractores. Se le pide al paciente que
detecte cada cara familiar y que diga su
nombre o algunos datos biogréficos que
permitan evaluar si el reconocimiento fue
correcto. Una variante de este test consiste
en la sustitucién de las caras de las fotos de
famosos por fotografias de caras de
familiares y amigos cercanos.

La habilidad de reconocer expresiones
emocionales se ha evaluado generalmente
usando el conjunto de Fotografias de Afecto
Facial (Ekman & Friesen, 1976) en las
cuales se presentan prototipos de las seis
expresiones faciales baésicas. Estos
estimulos se han usado en varias tareas,
como son la tarea de puntuacién de
expresiones (Adolphs, Tranel, Damasio, &
Damasio, 1994), en la cual se le pide a los
sujetos que le den a cada fotografia un
puntaje que refleje coOmo expresa esa cara
cada una de las seis expresiones
emocionales basicas. Otra tarea muy
utilizada ha sido la tarea de categorizar
expresiones, en la cual se le pide al sujeto
simplemente que asigne cada fotografia a
una de las seis expresiones emocionales
basicas (Young et al., 1997).

Ademas de estas pruebas, se han utilizado
un gran nimero de métodos de evaluaciéon
para estudiar pacientes con déficit del
procesamiento de caras. Una de las mas
exhaustivas es la bateria de procesamiento

de caras propuesta por Bruyer y Schweich
(1991), la cual describe una serie de
pruebas, para evaluar las diferentes etapas
del procesamiento de caras de acuerdo al
modelo cognitivo propuesto por Bruce y
Young, que se describe mas adelante.

La prosopagnosia se evalla mediante los
test de reconocimiento de caras explicadas
anteriormente. El test de reconocimiento de
caras famosas permite cuantificar la
magnitud del defecto del reconocimiento y el
test de Memoria de Reconocimiento de
Warrington permite descartar un problema
de memoria global. EI Test de
Reconocimiento de Caras de Benton no
establece el diagnéstico de prosopagnosia,
pero es un indice del estado del
procesamiento perceptual de bajo nivel
necesario para la codificacion estructural de
la cara. Es bueno recalcar que no todos los
pacientes que fallan en el test de Benton
padecen prosopagnosia, pues  otros
trastornos visuales pueden resultar en un
puntaje bajo en el mismo.

» Diferentes tipos de prosopagnosia

La prosopagnosia fue descrita inicialmente
como una condicién adquirida por un dafio
cerebral, es decir la pérdida de la capacidad
de reconocer caras ocasionada por una
lesibn, prosopagnosia adquirida, pero
posteriormente se ha descrito la
prosopagnosia del desarrollo (o congénita)
en la cual el déficit del reconocimiento de
caras esta presente desde la temprana
infancia y no est4 asociado con una lesion
cerebral observable clinicamente.

La prosopagnosia adquirida es ocasionada
mas frecuentemente por lesiones ubicadas
en la corteza occipito-temporal ventral,
involucrando los giros lingual y fusiforme y
en la mayoria de los casos es bhilateral
(Damasio, Tranel, & Damasio, 1990b),
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aunque lesiones unilaterales derechas
también pueden causarla. Se ha confirmado
gue las lesiones unilaterales derechas
deben ser mas extensas para causar el
déficit (De Renzi, Faglioni, & Spinnler, 1968).
Las causas mas comunes de estas lesiones
son: infartos de la arteria cerebral posterior,
trauma craneal y encefalitis. En la
prosopagnosia del desarrollo, aunque no se
observa dafio cerebral grosero como en la
prosopagnosia adquirida, si esta disminuido
el funcionamiento de las regiones
relacionadas con el procesamiento facial
(como veremos mas adelante que han
demostrado las neuroimagenes).

Se han distinguido dos subtipos funcionales
de prosopagnosia: aperceptiva y asociativa.
La primera variante es un déficit en la
percepcién como resultado de la pérdida de
los detectores especificos de caras, es un
analogo a la agnosia aperceptiva, aunque
limitado a las caras a comparar. La segunda
variante es un déficit en la conexion entre el
procesamiento perceptual y el mnésico, o
sea, una forma de las agnosias asociativas
especifica para las caras. Se describe
ademés una tercera variante donde ocurre
una distorsion grosera de la percepcion
facial, en forma de una metamorfosis.

La  distincion entre prosopagnosia
aperceptiva y asociativa es frecuentemente
usada. Para ubicar a los pacientes en uno u
otro subgrupo usualmente se utiliza el test de
reconocimiento facial de Benton. Esta
prueba requiere de los procesos
perceptuales pero no involucra los procesos
de memoria debido a la presentacion
simultanea de las caras. Por tal motivo, los
sujetos con déficit de reconocimiento de
caras que fallan en el test de Benton se dice
gue sufren de prosopagnosia aperceptiva y
el defecto para reconocer caras familiares se
atribuye a un déficit en la codificacion

Prosopagnosia

estructural. Los que tienen prosopagnosia y
no fallan en el test de Benton se clasifican
Como prosopagnosia asociativa, la cual se
explica como un defecto en los procesos
postperceptuales (DeRenzi, Perani,
Carlesimo, Silveri, &Fazio, 1994).

La relacion que guardan estos subtipos
funcionales con el dafio neuroanatomico que
causa la prosopagnosia no esta clara. Se
hace dificil establecer vinculos entre ellos,
algunos autores han afirmado que la lesion
unilateral derecha solo provoca la variante
aperceptiva (Damasio et al., 1990a,b),
mientras que otros reportan pacientes con
esta misma lesion que no presentan el
trastorno perceptual (De Renzi et al., 1994)

Con relacibn a la prosopagnosia del
desarrollo, la capacidad de reconocer las
caras esta presente desde la infancia sin
tener el sujeto ningun antecedente
neuroloégico reportado o conocido y se
distingue de las descritas anteriormente por
la ausencia del dafio cerebral adquirido que
la provoca. Esto ha llevado a algunos
autores a reportar un factor familiar que
posiblemente apunte hacia una contribucién
genética (De  Haan, 1999). Mas
recientemente se han realizado estudios
familiares con métodos estandarizados de
evaluacion del procesamiento de caras,
encontrandose segregacion familiar para la
prosopagnosia del desarrollo (Kennerknecht
et al., 2006; Kennerknecht, Plumpe,
Edwards, & Raman, 2007;). Palermo,
Rivolta, Wilsonc, y Jeffery (2011) evaluaron
12 personas con prosopagnosia congénita
(PC) con severa dificultad en el
reconocimiento de la identidad facial pero
con reconocimiento normal de las
expresiones faciales. La capacidad de
procesamiento  holistico se examiné
mediante tareas compuestas de expresion y
de identidad estandar. Los sujetos con PC
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mostraron procesamiento holistico mas
débil, tanto para informacién de expresion
como de identidad. Esto sugiere que el
reconocimiento normal de expresién en PC
puede derivar de estrategias
compensatorias; que la division entre el
procesamiento de expresion y de identidad
puede tener lugar después de una etapa
comun de procesamiento holistico; y que el
procesamiento holistico de la identidad esta
funcionalmente implicado en la capacidad de
identificacion de la cara. Grueter et al (2011)
reportaron siete genealogias con
prosopagnosia hereditaria con un modelo de
herencia autosémico dominante en 38 casos
detectados mediante un cuestionario de
seleccion. El trastorno afecta tanto a
hombres como mujeres y la anomalia se
transmite regularmente de generacién en
generacion en todas las genealogias
estudiadas sugiriendo que la alteracion en el
reconocimiento del rostro humano puede
producirse por la mutacién de un Unico gen.
Ocho de las 38 personas afectadas
presentaron dificultades en la prueba de
reconocimiento de caras famosas de
Warrington (RMF) (Warrington, 1984) con
relacion a un grupo control. Lee, Duchaine,
Wilson, y Nakayama (2010) investigaron la
base perceptiva de tres casos de PD de una
familia (padre de 67 afios y dos hijas, de 39
y 34 afios de edad). Las pruebas
neuropsicologicas demostraron déficits de
reconocimiento facial significativas en los
tres miembros de la familia que tenian
reconocimiento normal de la expresion
facial. Estos individuos fueron examinados
en una serie de experimentos psicofisicos
gque proporcionan evidencia de la
transmision familiar de los déficits de
reconocimiento visual de alto nivel. Los tres
individuos con PD no mostraron evidencia
de déficits visuales generales o disfunciones
sociales. Sin embargo, tenian un déficit

selectivo en el reconocimiento visual de alto
nivel, que permitia la deteccion de rostros y
el reconocimiento de expresiones.

» Reconocimiento encubierto

Un fendbmeno muy sorprendente en la
prosopagnosia es que muchos de estos
pacientes presentan signos de
reconocimiento encubierto (implicito) para
las caras familiares que no reconocen
conscientemente.

Existen muchas evidencias sobre el
procesamiento encubierto de caras en la
prosopagnosia. Algunas son conductuales y
otras son fisiolégicas. Diversos estudios han
demostrado en pacientes prosopagnosicos
una preferencia para el procesamiento de
caras familiares con relacibn a las
desconocidas en ausencia de
reconocimiento consciente, usando tareas
de comparacion, interferencia, pre activacion
y aprendizaje. ElI fendmeno de pre-
activacion consiste en la facilitacion del
procesamiento de un estimulo por la
presentacion previa de otro estimulo
relacionado con el anterior. Young,
Hellawell, y De Haan (1988) realizaron un
experimento de pre-activacion de caras
familiares en el cual midieron los tiempos de
reaccion (TR) para la decision de
familiaridad, y encontraron que los pacientes
presentan la pre-activacion (menor TR) al
igual que los sujetos normales. En un
experimento de aprendizaje de pares de
caras y nhombres les ensefid a los pacientes
la asociacién de una cara familiar con un
nombre familiar, la mitad de los items eran
verdaderos y la otra falsos (Bruyer et al.,
1983). Estos autores encontraron que los
pacientes mostraban ventaja para aprender
los pares verdaderos. De Haan, Young, y
Newcombe (1987) realizaron un
experimento de interferencia con pares de
caras y nombres: los pacientes muestran el
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efecto de interferencia de rostros familiares
sobre los nombres, aun cuando no se
reconocian las caras. Se ha reportado
también el procesamiento encubierto con
tareas de aprendizaje de caras nhuevas
(Greve & Bauer, 1990).

Existen también evidencias fisioldgicas de
procesamiento encubierto en la
prosopagnosia, que indican que existe un
procesamiento preferente de las caras
familiares que no se reconocen de forma
consciente. Se ha medido la respuesta de la
conductancia de la piel (RCP) que refleja la
respuesta del sistema nervioso autbnomo a
un estimulo de importancia emocional y se
dice que indica la reacciéon de alerta (en
inglés arousal) para ese estimulo. En sujetos
normales la RCP es mayor para las caras
familiares que para las desconocidas,
fenbmeno que esta presente también en
algunos pacientes prosopagndésicos para
caras familiares que no pudieron reconocer
conscientemente (Bauer, 1984; Bobes et al.,
2004; Tranel, Damasio, & Damasio, 1995).
En un estudio de la exploracion visual de
rostros mediante el electrooculograma
(Rizzo, Hurtig, & Damasio, 1987) se
demostré que en pacientes prosopagnosicos
aparecian las mismas diferencias en el
esquema de exploracion para las caras
familiares y para caras desconocidas que se
presentan en sujetos normales. El registro
de potenciales relacionados a evento (PRE)
en pacientes prosopagndsicos ha
evidenciado la presencia de respuestas
eléctricas que discriminan las caras
familiares no reconocidas de las caras
desconocidas, similares a lo que ocurre en
los sujetos normales para las caras que se
reconocen como (Bobes et al., 2004).

Existe una relacion entre el tipo de
prosopagnosia 'y el  reconocimiento
encubierto de caras. El reconocimiento
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encubierto se ha demostrado mayormente
en pacientes con prosopagnosia asociativa
pero en muy pocos pacientes con
prosopagnosia aperceptiva, lo cual sugiere
gue este requiere al menos de una minima
capacidad de codificacibn de la
representacion facial (Bobes et al., 2004).
Muy recientemente se ha demostrado
también el reconocimiento encubierto en
pacientes con prosopagnosia del desarrollo
(Eimer, Gosling, & Duchaine, 2012),
sugiriendo que en estos pacientes el déficit
es similar al que se presenta en la
prosopagnosia asociativa.

» Caso de Prosopagnosia

A continuacién describimos un caso tipico de
prosopagnosia estudiado por nuestros
grupos de trabajo por mas de 20 afios
(Bobes et al., 2004, 2003; Lopera & Ardila,
1992; Valdés-Sosa et al., 2011).

Paciente F.E: Se trata de un paciente de
sexo masculino de 70 afios en seguimiento
desde los 53 afios porgue sufrié un trauma
encefalocraneano que le produjo una lesion
occipitotemporal basal bilateral que afecto el
area fusiforme de ambos hemisferios
cerebrales. En la Figura 1, se muestra una
imagen de RMN del paciente F.E.

Como resultado de estas lesiones el
paciente  quedd  con una  densa
prosopagnosia consistente en una severa
incapacidad para reconocer  rostros
familiares y de famosos y adn su propio
rostro exclusivamente por la via visual ya
que puede hacerlo por la voz. La exploracion
neuropsicologica sugiere un  defecto
especifico en el reconocimiento de la
identidad con el resto de las funciones visuo-
perceptuales conservadas. En el test de
reconocimiento facial de Benton obtuvo un
puntaje bajo pero dentro de limites
normales: (40/54), lo que indica que el
paciente  realiza adecuadamente el
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procesamiento perceptual de las caras. Los
puntajes en los siguientes test son
evidencias de la conservacion del analisis
estructural de las caras.: Test de decision
facial (caras vs no caras): (24/24) no tiene
ninguna dificultad para identificar o clasificar
diferentes categorias de estimulos visuales,
el pareamiento de caracteristicas faciales:
(9/9), el pareamiento de caras y edades:
(20/24), y el analisis de expresion facial:
(12/12) también resultaron normales. Sin
embargo, el paciente presentd un déficit
profundo en las tareas asociadas a la
memoria En un test de reconocimiento de

ocho personajes famosos previamente
conocidos por él no reconocié ninguno. Y en
una prueba de memoria de caras disefiada
especialmente para él fue totalmente
incapaz de aprender nuevas caras. En una
tarea de reconocimiento y aprendizaje de
rostros solo pudo reconocer (1/50)
fotografias de familiares. En resumen, este
paciente no tiene dificultades en el
procesamiento perceptual de las caras, pero
presenta un déficit profundo en la memoria
asociada a las caras, por lo que su
prosopagnosia puede ser clasificada como
de tipo asociativa (Lopera & Ardila, 1992).

Figura 1. RMN del paciente F.E., imagen T1. Se presentan los cortes axiales donde esta ubicada la
lesion.

En otro estudio del paciente FE, se demostré
en gue en este caso existia reconocimiento
encubierto y que el mismo se basaba en
claves emocionales. Diseflamos una tarea
de seleccidn forzada, en la que el paciente
tenia que seleccionar entre dos caras, una
familiar y otra desconocida, para varios tipos
de pregunta. Encontramos que cuando la
pregunta era de contenido afectivo, por
ejemplo: ¢ Cudl de estas caras te gusta mas?
0 ¢En cudl confiarias mas? el paciente
seleccionaba la cara familiar por encima del
azar. Sin embargo, cuando la pregunta
requeria el reconocimiento explicito de
familiaridad, por ejemplo: ¢Cuél de estas
caras conoces? 0 ¢Cudl pertenece a un
miembro de tu familia? el sujeto
seleccionaba totalmente al azar (Bobes et

al., 2004). En este mismo estudio, también
encontramos evidencias de una respuesta la
conductancia de la piel incrementada para
caras de sus familiares (que no podia
reconocer explicitamente). A continuacién
se presenta este resultado, la amplitud
media de la RCP para caras familiares
resultd6 mayor que la RCP para caras
desconocidas y esta diferencia resulto ser
estadisticamente significativa (Bobes et al.)

Otras evidencias fisiol6gicas confirmaron el
reconocimiento encubierto en el paciente
FE. EL registro de PRE demostré respuestas
electrofisiolégicas para caras familiares
(Bobes et al., 2004). Més recientemente con
el uso de RMNf demostramos también la
activacion de areas cerebrales relacionadas
con el reconocimiento de caras familiares en
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el paciente FE de magnitud similar a las que
aparecen en sujetos normales (Valdes-Sosa
et al, 2011). Estos dos resultados se
describen detalladamente mas adelante.

Todas estas evidencias sugieren que existe
una via que procesa las caras familiares de
forma inconsciente y que es independiente
de la ruta consciente. Mas adelante se
hablard de varios modelos que sugieren
rutas diferentes para el procesamiento
encubierto y se hara hincapié en aquellos
gue sugieren la mediacion del sistema
afectivo (candidato mas acertado que
explica este tipo de reconocimiento) en el
procesamiento  facial y su relativa
independencia con el sistema de la
identidad.

» Modelos cognitivos del procesamiento de caras
Se han postulado numerosos modelos
funcionales que tratan de explicar de forma
sintética todo lo que se sabe sobre como
ocurre el procesamiento de las caras en
sujetos tipicos. Estos modelos intentan
descomponer conceptualmente este
proceso complejo en una serie de etapas y
sirven también para simular las distintas
afectaciones del sistema y para guiar
adecuadamente los experimentos futuros. El
estudio de la prosopagnosia ha contribuido
al desarrollo de estos modelos

Bruce y Young (1986) fueron de los primeros
en proponer un modelo cognitivo de
reconocimiento facial. Segln este modelo
hay una primera etapa de analisis estructural
donde son extraidos los rasgos faciales y su
configuracién, que genera un precepto
facial. Esta etapa es el punto de partida para
varios modulos de procesamiento: 1)
reconocimiento de la identidad, 2) cédigos
dependientes visualmente del objeto (edad,
sexo y raza), 3) reconocimiento de la
expresion y 4) labio-lectura facial. Estos
moédulos son independientes entre si y

Prosopagnosia

activan distintos tipos de representaciones
en sistemas diferentes. El procesamiento de
la identidad requiere algun grado de
familiaridad para su activacion, a diferencia
de los otros médulos que puede operar sin
tener ningln conocimiento previo del rostro.
Una vez concluida la etapa de codificacién
estructural y construida el precepto visual del
rostro, este se compara con la informacion
previa que existe, es decir con las huellas de
memoria de caras previamente aprendidas y
almacenadas. Como resultado de esta
comparacion es posible encontrar una huella
de memoria facial de configuracion similar al
precepto, lo cual lleva a una sensacion de
familiaridad con la cara que estamos
observando y posteriormente el
reconocimiento de la identidad. Estas
huellas de caras en memoria previamente
conocidas se describen en el modelo como
unidades de reconocimiento facial (URF) y
estdn conectadas con la informacion
relacionada con esa cara en la memoria
semantica, que en el modelo se describe
como los nodos de identidad personal (NIP).
El conocimiento que tenemos de las
personas hace parte de la memoria
semantica y los nodos de identidad personal
contienen sus huellas, que estan
almacenadas en las unidades de
informacion semantica (UIS)

Aunque se han encontrado evidencias de la
independencia entre el modulo de
procesamiento de identidad y el resto de los
moédulos en estudios experimentales en
sujetos normales, la evidencia mas
importante son las disociaciones.
Especificamente, las de los pacientes
prosopagnosicos que pueden reconocer la
expresion facial o el sexo a pesar de que no
pueden reconocer la identidad de un rostro.
Esta disociacion sugiere que las tareas se
realizan en sistemas neurales diferentes.
Una evidencia mas fuerte de la existencia de
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circuitos neurales independientes es la doble
disociacion, es decir, la observacion de
pacientes con el patron contrario. Por
ejemplo, se han encontrado casos de
pacientes con lesiones en la amigdala que
pueden identificar la identidad y no la
expresion emocional.

Existen otros modelos para el
procesamiento de caras como son el modelo
de Farah, O’Reilly, y Vecera (1993) que es
un modelo de redes neurales y el modelo
interactivo de Burton, Bruce & Johnston
(1990). Sin embargo, el modelo de Bruce y
Young (1986) ha sido aceptado por la
mayoria de los investigadores, aunque ha
sido modificado para tratar de acomodar
nuevos hallazgos experimentales. En
particular la existencia de reconocimiento
encubierto en pacientes prosopagndsicos,
ha impuesto un reto importante a la
modelacion del reconocimiento de la
identidad a partir de las caras.

El reconocimiento encubierto esta presente
en muchos pacientes pero no en todos los
casos. Esta variabilidad es la que ha llevado
a postular hipoétesis diferentes sobre la ruta
de la identidad y a colocar el dafio de la
prosopagnosia en diferentes etapas de
procesamiento: el modelo de Farah et al
(1993) lo coloca en etapas mas tempranas,
mientras que el de Burton et al (1990) en
etapas mas tardias. Ambos modelos pueden
responder al déficit en el reconocimiento de
las caras familiares y pueden ser usados
como puntos de partida para explicar la
prosopagnosia pero en ambos casos el
reconocimiento encubierto se entiende como
resultado de un procesamiento deficiente o
incompleto de la informacion de familiaridad
que no llega a ser percibido de forma
consciente por el sistema. Las
modificaciones propuestas al modelo de
Bruce y Young han logrado explicar

simultaneamente el  déficit en el
reconocimiento consciente y la presencia de
reconocimiento encubierto de las caras
familiares (Breen, Caine, & Coltheart, 2000;
Ellis & Lewis, 2001). El modelo de Ellis y
Lewis incluy6 una nueva via independiente y
paralela a la via de procesamiento
consciente, que va desde las URF hacia el
sistema afectivo. De esta forma este modelo
propone la existencia de dos rutas paralelas
en el procesamiento de la identidad, una de
acceso consciente encargada del
procesamiento de la informacion semantica
y Dbiogréfica, que constituye la ruta
consciente y otra via de procesamiento
encubierto o inconsciente, encargada de la
respuesta afectiva mediante la activacion del
sistema emocional (Diagrama 1).

En términos anatdémicos, se ha propuesto
que el reconocimiento encubierto en
pacientes prosopagndsicos es mediado por
un circuito neural diferente. Bauer (1984)
postulé una ruta viso-limbica, relacionada
con la via visual ventral encargada del
reconocimiento facial, la cual seria
responsable de la RCP en estos pacientes.
Ofra ruta propuesta para el reconocimiento
encubierto es la de LeDoux (1995), que
propuso una ruta automatica, mas rapida,
gque va desde regiones sensoriales visuales
de més bajo nivel (coliculos superiores) con
una representacion del estimulo menos
elaborada hacia la amigdala y de aqui al
sistema que da la respuesta emocional, la
cual seria la responsable de la respuesta
encubierta que se registra en estos
pacientes.

En general, los estudios neuropsicolégicos
sustentan que existe una separacion entre la
respuesta emocional ligada a los rostros
familiares y el reconocimiento visual de la
misma cara. Esto es importante porque
determiné la inclusion en los modelos
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cognitivos de la respuesta emocional y otros
tipos de informacion asociada a la identidad
mas bien relacionados con aspectos
afectivos como, intenciones, actitudes,
rasgos personales, estados emocionales,

i
!

Prosopagnosia

etc., anteriormente olvidados y que forman
parte ineludible de la informacién que
acompafa a un rostro conocido, de la misma
forma que la apariencia fisica, el nombre y la
informacion biografica.

[ Codificacion Estructural

g 4 1

Expresion Visual

[ Andlisis de la J [ Lenguaje ] [Procesamiento

@ )

<;:> Respuesta
ﬂ afectiva a

respuesta de
orientacion

estimulo
familiar

Recuperacion
del Nombre

Diagramal. Modelo de procesamiento facial propuesto por Ellis y Lewis. Modificado de Ellis

& Lewis (2001).

Sin embargo, si bien estos modelos
cognitivos permiten describir cuales son las
etapas de procesamiento de las caras y
cudles de ellas estdn soportadas por
sistemas neurales independientes, estos
modelos no especifican cuéles son las areas
cerebrales donde se realizan estas
funciones. Para entender el circuito neural
gue participa en el procesamiento de las
caras es necesario estudiar la actividad
neural asociada a estos procesos, mediante
el empleo de técnicas neurofisiolégicas
como la electrofisiologia y las
neuroimagenes.

En la Ultima década ha habido un desarrollo
explosivo del uso de neuroimagenes
funcionales, como la tomografia de emisién
de positrones (TEP) y la resonancia
magnética nuclear funcional (RMNf) para
estudiar las areas cerebrales de
procesamiento de caras, ya que son
métodos no invasivos que logran imagenes
muy detalladas de la actividad cerebral. A
partir de los resultados de estudios
funcionales del procesamiento de caras en
sujetos normales, se han postulado modelos
neuroanatémicos que tratan de especificar
las areas cerebrales que constituyen los
nodos del circuito de procesamiento de
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caras y las operaciones que se realizan en
los mismos. Estos nodos estan localizados
en diferentes regiones anatémicas muchas
de ellas distantes entre si, las cuales deben
estar conectadas mediante fibras o
fasciculos de fibras para poder intercambiar
informacion. Por tanto, para completar la
descripcion del sistema de procesamiento
facial es necesario especificar las
conexiones anatomicas del circuito. Estas
conexiones pueden estudiarse hoy en dia en
sujetos vivos usando métodos de
neuroimagenes, en particular las imagenes
de difusién por resonancia magnética (ID-
RM) y los métodos de tractografia basados
en estas imagenes.

Varios modelos neuroanatémicos del
procesamiento facial (Gobbini & Haxby,
2007; Haxby, Hoffman, & Gobbini, 2000). El
primero de ellos, Haxby et al. proponen en
esencia que existe un sistema neural que es
el nicleo del procesamiento de caras, el cual
se conecta con estructuras no especificas
para las caras donde se realiza el
procesamiento de la informacién asociada a
las caras. El modelo plantea que se realiza
un andlisis basico de las caracteristicas
faciales en el giro occipital inferior
(codificacion estructural), y a partir de este
se divide el circuito en dos rutas separadas:
una que va hacia el giro fusiforme, donde se
analizan las propiedades invariantes de la
cara (aquellas que permiten extraer la
identidad), y otra que va hacia el surco
temporal superior para el procesamiento de
las caracteristicas faciales variables
(expresidn facial, movimiento de los ojos y
de los labios).

Las é&reas anteriormente descritas forman
parte de un sistema nucleo que realiza el
andlisis visual completo (perceptual) del
rostro y entrega informacién hacia otras
estructuras neurales que forman el sistema

extendido o ampliado, encargado de
procesar toda la informacion que las caras
llevan consigo, que son las que dan
significado a lo recogido en el analisis visual
y culminan exitosamente el procesamiento
facial. Entre las areas del sistema extendido
se encuentra la corteza temporal anterior,
encargada del procesamiento de la
informacion semantica asociada a la cara,
incluyendo el nombre de la persona; esta
estructura se conecta directamente con el
giro fusiforme para completar una ruta de
procesamiento de identidad que llevaria al
reconocimiento de la identidad. El sistema
extendido también estaria formado por otras
estructuras que se conectan con el surco
temporal superior para el procesamiento de
otro tipo de informaciéon diferente a la
identidad, que son: el surco intraparietal y
zonas frontales que estan implicadas en el
control de la atencién espacial y dirigida; la
corteza auditiva o corteza de asociacion
auditiva , responsable de la percepcion del
habla y por ultimo la amigdala, insula y otras
estructuras del sistema limbico, implicadas
en el procesamiento del contenido
emocional de la cara dado por la expresion
emocional o por la significacion emocional
de esa persona por su identidad. En
resumen a la percepcion visual del estimulo
facial se le suman otros tipos de procesos
gue brindan una representacion mental mas
completa de la configuracion facial, y que
adicionan un significado.

El modelo de Haxby et al (2000) fue el
primero en especificar las areas neurales
relacionadas con el procesamiento facial
(ver Figura 2). Sin embargo, a partir de los
resultados posteriores se ha demostrado
gue el mismo no abarca todas las regiones
gue estan implicadas en el procesamiento
de todos los aspectos relacionados con el
rostro, por lo que fue modificado
posteriormente (Gobbini & Haxby, 2007).
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Este nuevo modelo hace énfasis en todos los
componentes necesarios para la
representacion de caras familiares, es decir,
para el andlisis visual, para la recuperacion
y representacion del contenido semantico
asociado y para la respuesta emocional. Las
areas que participan en la codificacién y
representacion de la informacion semantica
asociada a la identidad serian: la corteza
paracingulada anterior (CA) y el STS con la
unién temporo-parietal (UTP) que participan
en la recuperacion de los rasgos
individuales, intenciones, actitudes vy

Prosopagnosia

estados mentales de los individuos; regiones
dentro de la corteza temporal anterior que
participan en la representacion de la
informacion biografica y seméantica y el
precineo que estd involucrado en la
recuperacion de la memoria episédica. Las
areas relacionadas con la representacion de
diferentes emociones y con las respuestas
emocionales que son moduladas por las
caras familiares serian la amigdala; y la
insula, y probablemente la corteza
orbitofrontal medial.

SISTEMA NUCLEO

Apariencia Visual
STS Posterior

Caracteristicas dinamicas faciales

A

v

que facilitan el reconocimiento

Occipital inferior ygiro fusiforme

Caracteristicas invariantes para la

identificacion

SISTEMA EXTENDIDO

Conocimiento sobre la persona

Paracingulado anterior

Rasgos de personalidad, actitudes, estados mentales
STS Posterior/TPJ

Intenciones, estados mentales

Corteza temporal anterior

Conocimiento biografico

Precuneo/CinguladoPosterior

Memorias episodicas

V1

Emocion
Amigdala

insula

Figura 2. Modelo neuroanatomico del procesamiento de caras familiares propuesto por Gobbini y

Haxby (2007).

La literatura de los estudios de
neuroimagenes resalta la importancia
funcional del area fusiforme (FFA) y del
surco temporal superior (STS) en el
procesamiento del rostro; sin embargo, la

evidencia de la conectividad neuronal entre
las regiones es limitada, lo que sugiere que

estos dos sitios desempefian papeles
independientes entre si en la percepcion del
rostro y el reconocimiento. La actividad de
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FFA se modula significativamente por el
nivel de atencion de las personas y por la
informacion contextual de los estimulos. Se
supone que el FFA posee la funcién de la
deteccion de las diferencias entre las
regiones de la cara. El cerebro humano
puede realizar una busqueda rapida de todo
el campo visual para detectar las caras,
haciendo coincidir la informacion objeto con
una plantilla de cara presente en el FFA.
Este tipo de procesamiento holistico puede
ser especifico a las caras. Las diferencias de
intensidad entre la region de los ojos y otras
areas de la cara pueden influir en el
rendimiento de reconocimiento facial, o que
indica que la regién de los ojos juega un
papel fundamental en la identificacion de
personas. El STS esta involucrado en el
procesamiento de la mirada, la expresiéon y
la produccion del habla. La funcién critica de
STS es percibir y reconocer el movimiento
gue involucra los ojos y la boca. ElI STS
infiere la intencién contenida en el estimulo
(lidaka, 2014).

Los modelos neuroanatémicos se han
desarrollado a partir de resultados obtenidos
en los numerosos estudios de RMNf durante
el procesamiento de caras en sujetos tipicos.
En ellos se ha evidenciado la activacion
selectiva de algunas areas en respuesta a
estos estimulos. A partir de esta asociacion
se ha postulado que dichas éareas
constituyen los nodos de un sistema nucleo
de procesamiento de caras. Sin embargo, la
asociacion no implica necesariamente
causalidad, el hecho de que un area cerebral
se active consistentemente para las caras no
demuestra que esa area es esencial para el
reconocimiento de la misma, si no que
pudiera ser un  subproducto  del
procesamiento central. Para llegar a
establecer causalidad se requieren estudios
de neuroimagenes en pacientes con
lesiones de esas areas, como son los

pacientes con prosopagnosia adquirida,
donde el circuito de procesamiento de caras
se ha desarrollado normalmente y por una
lesion sufre un dafo en algiin momento de la
vida.

A continuacién revisamos los principales
hallazgos obtenidos por neuroimégenes en
diferentes  pacientes  prosopagnosicos,
haciendo énfasis en los estudios realizados
por nosotros en el paciente FE con diversos
tipos de neuroimagenes. Finalmente,
trataremos de explicar como el conocimiento
derivado de estos estudios ha influido en los
modelos de procesamiento de caras.

» Neuroimdgenes en la prosopagnosia

Los métodos de neuroimagenes se han
utiizado para estudiar los pacientes
prosopagndésicos con el objetivo de evaluar
la integridad anatomica y funcional de las
distintas estructuras cerebrales asociadas a
este trastorno. En particular se ha tratado de
evaluar como es el procesamiento residual
de las caras en estos pacientes, la magnitud
de la lesion cerebral asociada al trastorno, la
activacion de las areas cerebrales asociadas
al reconocimiento de caras, su dinamica
temporal, si el procesamiento residual de
caras esta enlentecido, y si existe
reconocimiento encubierto y sus bases
anatomo-funcionales.

EL empleo de técnicas de mayor resolucién
temporal como los potenciales relacionados
a evento (PRE), han aportado informacion
decisiva acerca de la dinamica temporal del
procesamiento de caras en la
prosopagnosia. La RMNf y los PRE también
se han utilizado para demostrar la presencia
de reconocimiento encubierto, aportando
ademés informacion acerca de las
estructuras cerebrales que subyacen a este
fendbmeno y de la secuencia temporal del
procesamiento encubierto.
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» Morfometria computacional

Las imagenes de resonancia magnética
nuclear (RMN) han permitido evaluar la
anatomia cerebral individual, tanto la
sustancia gris como la sustancia blanca, con
un altisimo nivel de detalle. La obtencion de
imégenes volumétricas de alta resolucion en
equipos de alto campo (1.5 Tesla 0 mas) ha
permitido la visualizacion de las lesiones en
la sustancia gris, incluso cuando estas son
muy pequefias. Pero mas importante aln es
que con el desarrollo de métodos de
morfometria ha sido posible la descripcion
cuantitativa de las lesiones y la comparacion
objetiva de diferentes pacientes entre si.
Mas recientemente, el uso de imagenes de
difusion  por  resonancia = magnética
(conocidas como DWI, por sus siglas en
inglés) y la tractografia han permitido
estudiar la integridad de la sustancia blanca,
y por tanto las conexiones anatémicas entre
diferentes regiones cerebrales.

Para estudiar detalladamente la anatomia
cerebral de diferentes sujetos (normales y
pacientes con lesiones) es posible aplicar
métodos de analisis estadistico
computarizado para cuantificar las lesiones.
Existen diferentes métodos como son la
Morfometria Basada en Voxels (VBM, por
sus siglas en inglés) que analiza la densidad
de los tejidos, la volumetria que mide el
volumen de cada estructura, los métodos de
medicion del grosor cortical y muchos otros.

Se han realizado algunos estudios
morfométricos en pacientes con
prosopagnosia del desarrollo o congénita,
donde no se puede detectar una lesién por
andlisis visual. Berhman, Avidan, Gao, y
Black (2007) demostraron diferencias de
volumen en el giro fusiforme entre 6
prosopagndsicos congénitos y un grupo de
12 controles, y una correlacion entre el
volumen de esta estructura y la habilidad

Prosopagnosia

para reconocer caras. Esto fue replicado
posteriormente por Garrido et al (2009)
usando VBM, en un grupo de 17 individuos
con prosopagnosia del desarrollo
comparados con 18 controles en areas del
I6bulo occipito-temporal y el surco temporal
superior, areas donde se encuentran los
nodos de respuesta a caras, sugiriendo la
existencia de un dafio en las mismas.

Los estudios de pacientes con
prosopagnosia adquirida usando RMN de
alta resolucion han permitido delinear con
precision el area dafiada, demostrado la
existencia de lesiones de diferente grado y
extensién en regiones occipito-temporales
(Barton, 2008; Sorger, Goebel, Schiltz, &
Rossion, 2007; Steeves et al., 2009; Valdes-
Sosa et al., 2011). Estudios morfométricos
(VBM) en pacientes con prosopagnosia
asociada a demencia semantica muestran
diferencias de densidad de sustancia gris en
areas del giro temporal inferior derecho (a
diferencia de pacientes con demencia
semantica y sin prosopagnosia que solo
muestran lesiones en el hemisferio izquierdo
(Josephs et al., 2008; Joubert et al., 2006;).

Tradicionalmente ha existido un gran interés
en relacionar las habilidades de
procesamiento de caras en la prosopagnosia
con la localizacién de la lesién. En tal sentido
se ha empleado el registro de imagenes de
RMN volumétricas de alta resolucion en
combinacion con la aplicacion de tareas
conductuales. Estudios de este tipo
confirman la idea de que la variante
aperceptiva de la prosopagnosia esta
relacionada con lesiones en el giro
fusiforme, mientras que la variante
asociativa se presenta por lesiones de
regiones temporales (Barton, Press,
Keenan, & O'Connor, 2002; Sekunova et al.,
2010).
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Un enfoque muy interesante es la
localizaciéon de la lesién en términos de las
areas funcionales, combinado el analisis
anatdmico con resultados de RMNf.
Duchaine et al (2010) encontraron que la
percepcion e identificacion de caras se
relacionaba con dafio en las areas
funcionales del sistema nacleo de
procesamiento de caras (OFA, FFA). Otro
estudio (Sorger et al., 2007) demostro que la
lesion en el paciente prosopagnésico incluia
ambos  hemisferios  pero  afectando
alternativamente OFA y FFA en cada lado.
El uso de métodos morfométricos para

»

caracterizar la localizacibn de la lesion
permite dar un paso mas en esta
caracterizacibn anatomo-funcional de la
prosopagnosia. Un estudio de nuestro grupo
(Valdes-Sosa et al., 2011) usando VBM en el
paciente F.E. permitié cuantificar el impacto
de la lesién sobre las areas funcionales
(Figura 3). En este caso se hizo evidente que
la lesion incluia mas del 90 % del area FFA
en ambos hemisferios, pero que OFA solo
estaba lesionada en un 20 % en el
hemisferio izquierdo y en 40 % en el
hemisferio derecho.
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Figura3. Resultados de la morfometria basada en voxels en el paciente F.E. A la izquierda se
muestra la proyeccion tridimensional de las areas dafiadas en un cerebro transparente. Se observan
dos grandes zonas de voxels afectados en la corteza ventral occipito-temporal bilateral (en rojo el
hemisferio izquierdo y en azul el derecho).A la derecha el porcentaje de superposicion de la lesion
sobre las areas funcionales de las caras definidas en el grupo control. El % de superposicion se
presenta con tres valores de umbral de exigencia creciente (FDR=0.1, 0.05, y 0.01) en la deteccién
de voxels dafiados. Nétese como aun con el nivel menos exigente el area FFA no sobrevive el dafio
cerebral. Para los detalles ver Valdes-Sosa et al., 2011

» Estudios funcionales. RMNf

En pacientes con prosopagnosia del
desarrollo se han realizado varios estudios
de RMNTf. Algunos autores han reportado un
déficit en la actividad neural del circuito de
reconocimiento de caras (Hadjikhani & de

Gelder, 2002; Van den Stock, van de Riet,
Righart, & de Gelde, 2008). Sin embargo,
otros autores (Avidan, Hasson, Malach, &
Behrmann, 2005; Hasson, Harel, Levy, &
Malach, 2003)si han encontrado una
activacion para caras no familiares en areas
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del sistema nucleo (OFA/FFA) similar a la de
los controles. Esta falta de correlacién entre
la conducta (déficits de reconocimiento de
caras) y la actividad neural, ha sugerido que
estas estructuras (OFA y FFA) son
necesarias pero no suficientes para el
reconocimiento de la identidad.

Estudios de RMNf han registrado la actividad
cerebral relacionada con el procesamiento
de caras en pacientes con prosopagnosia
adquirida (Bouvier & Engel, 2006; Dricot,
Sorger, Schiltz, Goebel, & Rossion, 2008;
Marotta, Genovese, & Behrmann, 2001,
Rossion, 2008; Schiltz et al., 2006; Sorger et

Prosopagnosia

al., 2007; Steeves et al. 2006; 2009). La
mayoria de estos trabajos han registrado la
respuesta a caras no familiares con el
objetivo de observar la activacion residual
del sistema nudcleo de procesamiento de
caras (OFA, FFA y STS) en pacientes con
lesiones de diferente localizacion 'y
extension, que incluian alguna de estas
estructuras. En el caso del paciente F.E.
estudiado por nuestro grupo se demostrod
activacion para caras en las areas de OFA
bilateral no afectadas por la lesién (Valdes
Sosa et al., 2011), en presencia de lesion
bilateral de FFA (Figura 4).

Figura 4. Activacion neural (RMNf) para caras no familiares. Se presentan los resultados del
contraste caras > casas. En la parte superior se proyecta el resultado del analisis de conjuncion
obtenido para un grupo de sujetos controles sobre una imagen promedio de los cerebros
individuales. En la parte inferior se proyectan los resultados obtenidos en el paciente FE sobre
la imagen del cerebro del paciente. Observe las areas de lesién (en negro) en ambos I6bulos
occipito-temporales y la activacion en las areas colindantes no afectadas por la lesion. Para los

detalles ver Valdes-Sosa et al (2011).

En otro paciente (PS) estudiado por otro
grupo de trabajo (Dricot et al., 2008; Rossion
et al., 2003; Schiltz et al., 2006; Sorger et al.,

2007) se encontr6 también respuesta
especifica a caras en las areas funcionales
no impactadas por la lesion: FFA derecha,
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OFA izquierda y STS derecha. Los
resultados del estudio de dos pacientes con
lesiones diferentes, en un caso OFA
izquierda y FFA derecha y en el otro con
lesibn en OFA derecha y FFA izquierda
(Steeves et al., 2009) demuestran que la
falta de activacion de cualquiera de estas
estructuras especificas a las caras de la
region occipito-temporal (FFA y OFA) puede
conducir a la prosopagnosia. Estudio de
pacientes con lesiones temporales que no
incluyen al sistema nucleo (Sekunova et al.,

Corteza
visua! .........................
primaria

Red perceptual del
hemisferio izquierdo para
la identidad facial

2010) han encontrado activacion para caras
en OFA, FFAy STS.

A partir de estos hallazgos se ha sugerido
que existe una ruta de procesamiento
consciente de las caras implicada en el
reconocimiento de la identidad que va de
fusiforme a temporal mediante la cual se
envia la informacion procesada en FFA y
OFA a la corteza temporal anterior. Cuando
esta ruta se interrumpe por una lesién se
produce el déficit en el reconocimiento de
caras (Rossion, 2008).

AIT
Convergenca
con
informacion
semantica
personal

Figura 5. Circuito propuesto para el reconocimiento consciente de caras. Modificado de Rossion

(2008).

Mas recientemente se ha empleado la RMNf
en pacientes prosopagnosicos para estudiar
las bases neurales del fendomeno de
reconocimiento encubierto (Simon et al.,
2011). Valdes-Sosa et al (2011) tratando de
encontrar evidencias de la independencia de
las rutas de procesamiento consciente e
inconsciente. Se trata de extender la l6gica
de las disociaciones desarrollada en la
neuropsicologia cognitiva con el siguiente
razonamiento: las areas especificas de
caras que estan dafiadas en el paciente

deben estar  involucradas en el
procesamiento consciente, pero no son
indispensables para el reconocimiento
encubierto. Por el contrario, aquellas areas
especificas de caras que sobreviven al dafio
cerebral no son suficientes para el
reconocimiento consciente pero pueden ser
los sustratos anatomicos para el
reconocimiento encubierto.

En el estudio de nuestro paciente F.E. se
registraron imagenes de RMNf en respuesta
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a caras familiares no reconocidas
conscientemente por el paciente, pero que
eran conocidas por él antes de producirse la
lesion (Valdes-Sosa et al, 2011). Se
demostré que a pesar de que el paciente no
reconocia las caras familiares, se producia

Prosopagnosia

respuesta normal a las mismas en las areas
descritas para el procesamiento de caras
familiares en sujetos normales, como son la
corteza cingulada posterior, la corteza
cingulada  anterior 'y la  corteza

orbitofrontalmedial (Figura 6).

Figura 6. Activacion neural (RMNf) para caras familiares. Se presentan los resultados del contraste
caras familiares > caras desconocidas. En la parte superior se proyecta el resultado del analisis de
conjuncion obtenido para un grupo de sujetos controles sobre una imagen promedio de los cerebros
individuales. En la parte inferior se proyectan los resultados obtenidos en el paciente F.E. sobre la
imagen del cerebro del paciente. Observe la activacion para caras familiares en las areas del sistema

extendido mOF, CP y CA.

Este hallazgo, unido al descrito
anteriormente acerca de la activacion
selectiva a las caras en OFAbilateral (la zona
gue no estaba ocupada completamente por
la lesién (véase Figura 3) permitio postular la
existencia de una ruta independiente de
procesamiento encubierto. En la zona
preservada de OFA, se genera una actividad

de magnitud suficiente que podria ser
procesada ulteriormente en otras areas para
originar el procesamiento encubierto. Estas
areas pudieran ser la corteza cingulada
posterior y otras areas mas frontales como la
corteza cingulada anterior y la corteza
orbitofrontal medial (Valdes Sosa et al.,
2011).
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Red perceptual del
hemisferio izquierdo para
la identidad facial
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Figura 7. Nuestra propuesta para el circuito de reconocimiento encubierto de caras familiares a partir
del modelo de procesamiento consciente postulado por Rossion 2008.

» ID-RM-Tractografia

Muy recientemente han comenzado a
realizarse estudios de ID-RM para reproducir
estos tractos in vivo en humanos mediante
las ID-RM (Catani & Thiebaut de, 2008; Mori
et al., 2002; Mori & Zhang, 2006). Los
métodos de tractografia permiten trazar el
recorrido de los tractos de fibras nerviosas
mediante el célculo del tensor de difusién
(Mori, Crain, Chacko, & van Zijl, 1999).

Se ha estudiado también la integridad de la
sustancia blanca en pacientes con
desoérdenes del reconocimiento de caras. En
prosopagnosia congénita se demostré que
existia una reduccion en el fasciculo
longitudinal inferior (FLI) que es el que
conecta las areas occipitales con la region
temporal y en el fasciculo fronto-occipital
inferior (FFOI) que conecta con areas
frontales. Adicionalmente se demostré en el
hemisferio derecho una correlacion entre
esta disrupcion en los tractos y los déficits de
procesamiento de caras (Thomas et al.,
2009). También en nuestro estudio del
paciente FE demostramos la existencia de
una disrupcioén del FIL, mientras que el FFOI

estaba conservado. Este hallazgo pudiera
ser la explicacion del reconocimiento
encubierto (Valdes-Sosa et al., 2011) donde
la activacion residual de las éareas del
sistema nucleo, en particular el giro occipital
inferior, pudiera ser trasmitida mediante el
FFOI hacia las areas orbito-frontales que
procesan las claves emocionales de la cara,
mientras que la conexién con las areas
temporales de memoria a través del FLI esta
interrumpida impidiendo el reconocimiento y
el procesamiento de la informacion
almacena en memoria (Figura 8).

» Electrofisiologia (Destacaria el titulo)

El registro de la actividad eléctrica es una
metodologia de alta resolucién temporal
(legando hasta el orden de Ilos
milisegundos), que ha brindado informacion
acerca de la dinamica temporal de la
actividad neural y en particular del
procesamiento de estimulos faciales.

Varios estudios han registrado potenciales
relacionados a evento (PRE) en pacientes
prosopagnosicos. La mayoria de ellos se ha
concentrado en el componente N170 que se
ha sugerido como indicador de la integridad
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funcional de Ila etapa de codificacion
estructural de las caras. Algunos estudios,
tanto en prosopagnosia del desarrollo (Kress
& Daum, 2003), como en prosopagnosia
adquirida (Eimer & McCarthy, 1999), han
reportado déficits en la generacién de este
componente indicando insuficiencias en las
etapas iniciales de codificacion estructural.
Sin  embargo, algunos pacientes con
prosopagnosia tienen respuestas N170
normales (Bentin, Deouell, & Soroker, 1999;
Dalrymple et al., 2011; Minnebusch, Suchan,
Ramon, & Daum, 2007; Oruc et al., 2010), lo
gue refleja la heterogeneidad de los
pacientes desde el punto de vista de sus

Prosopagnosia

habilidades cognitivas y de la magnitud de la
lesibn y su localizacién anatémica. En
nuestro paciente prosopagnésico F.E. se
evidencié la existencia de un componente
N170 de mayor amplitud para caras
comparadas con objetos, tal como ocurre en
los sujetos tipicos, lo cual refleja el
procesamiento primario de las caras. A
diferencia de lo que ocurre en controles, en
este caso la N170 es de mayor amplitud en
el hemisferio izquierdo, pero su latencia
resultd similar. Esto indica que este
procesamiento estructural inicial puede
ocurrir en las zonas del area OFA que no
estan afectadas por la lesion.

Sujeto control

Paciente
F.E.

NS A

Post = Ant

Ant

Post

Figura 8. Proyeccién tridimensional de los tractos FFOI (en azul) y FLI (en verde) reconstruidos por
el método FACT (Mori et al., 1999) sobre una superficie que representa la union entre sustancia gris
y sustancia blanca. En la parte superior se presentan los tractos reconstruidos en un sujeto control
sobre su anatomia, y en la parte inferior la reconstruccion en el paciente F.E. sobre su imagen
anatoémica. Notese que el FLI estd ausente mientras que el FFOI esta conservado en el paciente
F.E. En la imagen del sujeto control se ha superpuesto la imagen de la lesion de F.E. (en rojo) para
resaltar como la lesion involucra fuertemente el recorrido del tracto FFI y en mucho menor grado el

FFOI.
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Para estudiar el reconocimiento encubierto
de las caras se ha utilizado el componente
P300. Este componente se genera para
cualquier tipo de estimulo, no es especifico
para las caras. Se genera cuando se
produce una situacion donde hay un
estimulo infrecuente que aparece
aleatoriamente mezclado con otro estimulo
mas frecuente. Este componente, se ha
utilizado para marcar la existencia de un
procesamiento diferente de caras familiares
(infrecuentes) no reconocidas
explicitamente, como evidencia del
reconocimiento encubierto en pacientes
prosopagnosicos (Bobes et al., 2004).

El analisis del componente P300 en el
paciente F.E. reveld6 la presencia de
respuestas especificas para las caras
familiares de latencia similar a la obtenida en
los controles. Sin embargo, el componente
P300 asociado a las caras familiares en F.E.

PRE en el paciente

N170

3Sw —

-200 0 175 15 ms 700 ms

— caras
— objetos

apareci6 con distinta distribucion topografica
a la obtenida en los sujetos normales
durante el reconocimiento consciente,
sugiriendo la activacion de un sistema neural
distinto para el reconocimiento encubierto
(Bobes et al., 2004).

Estos resultados demuestran que el
procesamiento residual de caras, incluyendo
el procesamiento inconsciente de caras
familiares, en el paciente F.E. se produce en
un tiempo similar al de los controles, lo cual
descarta que este fendmeno sea el resultado
de un procesamiento deficiente o incompleto
de la informacion de familiaridad que no llega
a ser percibido de forma consciente por el
sistema, como postula el modelo de Farah et
al (1993) apoyando mas la idea de rutas
paralelas que procesan distintos atributos de
la familiaridad de manera independiente,
como postula el modelo de Ellis y Lewis
(2001).

FE:

|
3 |
” |

200 O 425 520 800 ms

— caras familiares
caras desconocidas

Figura 9. Potenciales relacionados a evento (PRE) obtenidos en el paciente F.E. A la izquierda se
presentan superpuestos los registros correspondientes a caras desconocidas (negro) y objetos (gris)
donde se observa el componente N170 de mayor amplitud para las caras. A la derecha se superponen
los registros obtenidos para caras familiares (negro) y para caras desconocidas (gris) donde se observa

el componente P300 para caras familiares.
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» Recuperacion de la Prosopagnosia

Se han publicado siete estudios que
evaluaron la recuperacion espontdnea en
prosopagnosia adquirida (PA), cuatro de los
cuales sugieren que la recuperacion de las
capacidades de reconocimiento facial es
posible. El primer estudio que reporta la
recuperacion es un caso de un hombre de 20
aflos de edad que experimento
prosopagnosia tras caer de un caballo
sufriendo contusiones cerebrales bilaterales
predominantemente en la region temporal
occipital-del lado izquierdo (Glowic & Violon,
1981). Al afio después de la lesion, el
paciente inform6 de una recuperacion
completa en sus capacidades de
procesamiento de las caras. No hay datos de
neuroimagen en este caso por lo cual es
dificil saber si se debi6 a una reduccion del
edema y de la inflamacién postraumética o
si hubo reorganizaciéon de las estructuras
cerebrales. Lang et al. (2006) proporcionan
evidencia mas convincente de
reorganizacibn neural, reportando una
recuperacion completa después de 6 meses
en una mujer prosopagnoésica de 89 afos de
edad, con dafio en la region occipital
temporal derecha. Un estudio de
Resonancia magnética funcional post-
recuperacion mostro activacion exclusiva del
area fusiforme izquierda (FFA) en lugar de la
activacibon mas tipica que normalmente
ocurre en el area de procesamiento de caras
derecha, lo que sugiere una posible
reorganizacién de procesamiento de caras
en las regiones homadlogas en el hemisferio
izquierdo.

Malone y sus colegas describieron
recuperacion parcial en dos pacientes con
prosopagnosia adquirida con lesiones
occipitales bilaterales (Malone, Morris, Kay,
& Levin, 1982): Un paciente de sexo
masculino de 64 afios de edad mostraba
recuperacion parcial 22 semanas después

Prosopagnosia

del inicio de los sintomas. Tenia un mejor
reconocimiento de caras conocidas, aunque
no en la discriminacion perceptiva de caras
desconocidas. Otro paciente con PA de 26
afos de edad, con herida de bala, mostro
una mejor discriminacién perceptual pero
ninguna mejora en el reconocimiento de
caras familiares 6 semanas después de la
cirugia. Estos dos casos sugieren que
incluso con lesiones relativamente similares,
la recuperacion de la percepcion de las caras
y la recuperacion de los mecanismos de la
memoria de caras familiares son disociables
y pueden representar dos objetivos distintos
para los tratamientos de rehabilitacion.

En un estudio de pacientes con accidente
cerebrovascular, Hier, Mondlock, y Caplan
(1983) reportaron que de 19 pacientes
prosopagnosicos con lesién del hemisferio
derecho50% se recuperaron después de 9
semanas y 90% después de 20 semanas.
Pero en este estudio solo utilizaron un test
de reconocimiento de caras para el
diagnéstico y el seguimiento de la
prosopagnosia lo que pudo haber inflado la
incidencia del trastorno y haber exagerado el
grado de recuperacion natural, ademas
incluyeron un grupo de pacientes con lesion
en la uni6on temporal-parietal cuando la
prosopagnosia estd mas asociada a lesiones
occipito-temporales. Por lo cual, estas altas
tasas de recuperacibn no pueden
generalizarse a los casos més casos tipicos
de PA.

En contraste con estos estudios que
muestran evidencia de recuperacion, tres
estudios de pacientes con lesiones temporo-
occipitales bilaterales no lograron encontrar
evidencia de recuperacion. En evaluaciones
2 semanas y 40 afios después de la lesién
cerebral en un prosopagnésico de 22 afios
de edad, Sparr, Jay, Drislane, y Venna
(1991) no encontraron ninguna evidencia de
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recuperacion en una tarea de
reconocimiento de caras famosas. Ogden
(1993) fracas6é igualmente en encontrar
evidencia de cualquier mejoria en un
prosopagnosico de 24 afios de edad, a los 2
meses y 6 afios después de la lesion.
Spillmann, Laskowski, Lange, Kasper, y
Schmidt (2000) tampoco encontraron
recuperacibn en sus pacientes con
accidente cerebrovascular 3 afios después
de la lesion cerebral.

Estos estudios proporcionan pruebas de que
es posible una cierta recuperacion de la PA
en ciertos pacientes. Teniendo en cuenta los
resultados positivos de los pacientes con
lesiones unilaterales (Glowic & Violon, 1981;
Hier et al., 1983; Lang et al, 2006), y los
resultados negativos en la recuperacion en
pacientes con dafio temporo-occipital
bilateral (Ogden, 1993; Spillmann et al.,
2000), es claro que las lesiones unilaterales
pueden tener el mejor pronéstico de
recuperacion. Lesiones bilaterales en
regiones centrales homologa de
procesamiento de caras, como el area
occipital de las caras (OFA), el area
Fusiforme (FFA) y el surco temporal superior
(STS) (Haxby et al., 2001), pueden destruir
nodos claves en la red de procesamiento de
las caras impidiendo la recuperacion. El
dafio bilateral produce un déficit de
reconocimiento facial en general mas grave
que el dafio unilateral (Barton, 2008).

Debido al pequefio nimero de estudios y la
variabilidad en los métodos de diagnéstico
de la prosopagnosia y los tiempos utilizados
para evaluar la recuperacion, las
conclusiones que se pueden sacar son
limitadas. A pesar de estas limitaciones,
estos estudios sugieren que el sistema de
procesamiento de caras puede tener cierta
capacidad para la reorganizacion neuronal
después de los dafios y dejar abierta la

posibilidad de rehabilitacion mas para los
casos de prosopagnosia adquirida con
lesiones unilaterales.

Los resultados de los estudios de
neuroimagenes en pacientes
prosopagnosicos y en particular nuestro
estudio del paciente F.E., nos sugieren que
existen dos circuitos independientes para el
procesamiento consciente e inconsciente de
las caras familiares  (Figura  10).
Probablemente el primero involucra las
areas OFA y FFA que realizan un analisis
detallado de la representacion facial y se
conectan con el area temporal anterior
donde se tiene acceso a la informacion
multimodal almacenada en memoria, como
la informacién semantica o el nombre, dando
lugar también a la sensacion de familiaridad.
La conexién entre estas areas se puede
producir mediante el fasciculo longitudinal
inferior, y la activacion del este circuito
probablemente produce el reconocimiento
consciente de caras familiares. El segundo
circuito se estableceria mediante la conexion
del &rea OFA/FFA con areas frontales como
la corteza orbitoforntal medial involucrada en
la evaluacion de claves de importancia
emocional asociada a caras familiares (y que
pudiera mediar la aparicién de la respuesta
psicogalvanica). La conexion de estas areas
se puede dar a través del fasciculo fronto-
occipital inferior (que esta preservado en
pacientes prosopagnosicos) aunque otros
fasciculos como el longitudinal superior
pudieran estar involucrados. La activacion
de este circuito puede explicar el
reconocimiento encubierto.

Consideraciones finales

En resumen, los resultados de los estudios
neuropsicologicos y de neuroimagenes en
pacientes prosopagnosicos sugieren que la
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prosopagnosia es el resultado de un dafio en
el sistema neural de procesamiento de caras
gue funciona en forma de una red compleja
gue intercambia la informacion procesada en
diferentes nodos. En esta red, el
procesamiento de diferentes tipos de

Circuito de procesamiento
consciente

Lesion (bilateral)

(S

FLI bilateral

¢Procesamiento
adicional de
representaciones
faciales?

Prosopagnosia

informacion asociada a caras familiares
puede ocurrir de manera independiente. Por
lo tanto, el déficit de procesamiento de caras
puede originarse por la lesién de cualquiera
de estos nodos y/o las conexiones entre
ellos.

Circuito de procesamiento
encubierto

Preservado

SLF derecho

iAcceso a representaciones multimodales?

Izquierdo:;Acceso al nombre o informacion

verbal?

Derecho: ;Sensacion de familiaridad?

¢ Otras manifestaciones de
familiaridad encubierta?

Figura 10. Posibles circuitos neurales implicados en el reconocimiento consciente e inconsciente segun
los resultados encontrados en el paciente prosopagnoésicos FE.
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