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1. Introduccién

El fendmeno de la vision (que abarca la sensacion y
la percepcion visual), se produce de manera organizada y jerarquica a través de
la via retino-geniculo-calcarina, que inicia en la capa de interneuronas y de
células ganglionares de la retina, pasando por los nervios Opticos, quiasma,
cintillas/tractos opticos, radiaciones 6pticas, talamo visual, conexiones de relevo
en el mesencéfalo e hipotalamo, hasta llegar a la corteza estriada o cortex visual
primario, donde después de complejas redes de asociacion se dan los procesos
perceptuales de la vision mediante conexiones occipito temporales, occipito
parietales y occipito frontales. El sindrome de Antdn, o negacion psiquica de la
ceguera, se refiere a la supresion de la visidn por una alteracién en el cértex
visual del I6bulo occipital o ceguera cortical, donde la persona niega que exista
una pérdida de la visidn, es decir, es un ejemplo de las alteraciones en las redes
de asociacién que permiten la percepcion y conciencia visual en la corteza
cerebral (1). La ubicacién anatomica de la génesis del sindrome es en la porcion
posterior de la via visual: cortex occipital, cortezas y fibras de asociacion extra
occipitales. Se ha descrito que puede ser regresiva cuando la etiologia son
epilepsias, migranas o encefalopatia hipertensiva, y permanente, cuando es
generada a partir fendmenos vasculares de las arterias cerebrales posteriores
(ACP) causada comunmente por enfermedad cerebrovascular (ECV) isquémica

(conocida también como ictus) (1).

En la ECV isquémica que afecta el recorrido y funcion
vascular de las ACP, se ve involucrado tanto la corteza visual primaria o corteza
calcarina (area 17 de Brodmann) como las areas de asociacion unimodal visual
(areas 18 y 19 de Brodmann) (1). El I16bulo occipital, y las fibras de asociacion
occipito parietales, temporo occipitales y fronto occipitales estan involucradas en
los procesos perceptuales (nivel mas jerarquico) de localizacion, nominacion,
identificacion y reconocimiento de la informacion visual (2); procesos necesarios

para poder integrar el fendmeno cerebral de la vision.



El infarto bilateral en el territorio temporo-occipital
medial, ocurre porque las ACP son las encargadas de suministrar el flujo
sanguineo arterial al talamo sensitivo y visual, mesencéfalo, I6bulo occipital y
temporal medial, y cualquier alteracion en estas arterias podria ser el agente
causal de la ceguera occipital (3), que puede estar o no acompafnada en fase
aguda y subaguda (primer mes y primeros cuatro meses desde el infarto) del
sindrome de Anton-Babinski. En la supresion visual, asociada al sindrome, se
incluye una serie de caracteristicas como la abolicion de sensaciones visuales y
conservacion del reflejo del parpadeo ante una amenaza, debido a la integridad
anatémica y funcional de la via visual anterior, conservandose los movimientos
oculares voluntarios y los reflejos pupilares (4), pero perceptualmente se afecta
el fendmeno visual y la auto conciencia (nosognosia) del déficit visual

(anosognosia visual).

En el sindrome de Antén-Babinski ocurre
anosognosia, un término que utilizé por primera vez el Dr. Joseph Babinski para
definir la falta de auto conciencia de los pacientes ante algunas
alteraciones/deficiencias neurolégicas presentes y evidentes, donde ocurren
confabulaciones durante la realizacion de examenes médicos, o cuando se les
pide determinadas actividades que no son capaces de realizar (5), negando que
tienen una deficiencia o alteracidén (no son conscientes de que estan enfermos).
El sindrome de Antdn-Babinski es una complicacion de la ceguera cortical, una
modalidad de anosognosia, caracterizada por la negacion por parte del paciente
de la pérdida cortical de la vision (es decir clinicamente son invidentes, pero la

persona niega que lo es) (6).

En la actualidad se desconoce la fisiopatologia exacta
de la negacion psiquica de la ceguera, pero se postula que el compromiso
subcortical de la sustancia blanca mas un sindrome de desconexion por

alteracion de fibras de asociacién (fundamentales en los procesos corticales de



asociacion visual), que involucra las conexiones occipito-temporales, y otras

mas, son parte del sustrato fisiopatologico del sindrome (4).

Esta revision narrativa de tema pretende analizar la
literatura disponible y reportes de caso relacionados con el sindrome de Anton-
Babinski y ceguera cortical, para que los profesionales de la salud tengan una
mejor comprension de este complejo tema clinico, que va mas alla de los
procesos Opticos y oftalmoldgicos, e involucra procesos perceptuales y

cerebrales de la vision.

2. Antecedentes

El cerebro es el encargado de hacer notar que sucede
con nuestra mente y cuerpo, a través de procesos que van mas alla de la
estructura como la alerta, atencidn, nivel y contenido de conciencia; sin embargo
existen alteraciones, sindromes y patologias que pueden conducir a defectos
graves sin que la persona se percate o sea consciente de ellos, como sucede
con los pacientes con anosognosia (conciencia deficiente de la enfermedad (7))
(8). Von Monakow (ano 1885) fue el primero en describir un paciente que
experimentd ceguera cortical, pero no era consciente de su defecto;
posteriormente Anton (afio 1899) describié varios casos de pacientes con
hemiplejia, ceguera cortical y sordera que no tenian conciencia de su condicion,
y Babinski (afio 1914) fue el primero en utilizar el término anosognosia al reportar
dos casos clinicos de pacientes con hemiplejia izquierda ante la sociedad

Americana de Oftalmologia (8).

Existe evidencia de estudios donde se asocian
diferentes factores etiolégicos con el sindrome de Antén-Babinski, sin embargo,
no se ha dilucidado con certeza su fisiopatologia (1) (4) (8) (9). Actualmente se
debaten algunas teorias sobre alteraciones en los procesos de asociacion entre
los diferentes I6bulos y cortezas cerebrales, donde se postula que la negacién

podria estar relacionada con un dafo en el monitor visual, término utilizado para



referirse al area o corteza de asociacion visual (10) (11). Una de las teorias mas
recientes (afio 2010) propone que el sindrome se debe a lesiones del fasciculo
fronto-occipital inferior y fasciculo longitudinal inferior, relacionados con la
desconexidn entre las regiones corticales de la memoria, afectivas y visuales
(12). La confabulacion (delirios sistémicos por parte del paciente que describen
falsos recuerdos de un problema de recuperacién) (13) es una de las
caracteristicas mas representativas del sindrome, ante lo cual Antén sugirié que

existe una desconexion entre el area visual y las areas de lenguaje y habla (14).

Este sindrome se asocia generalmente a infartos de
las arterias cerebrales posteriores (que producen ceguera cortical), pero algunos
reportes de caso lo han relacionado con enfermedad de descompresion, entidad
causada por una reduccion en la presion parcial de oxigeno ambiental, después
de buceo con gas comprimido (15), y también como resultado de una
exacerbacion (16) o recaida inflamatoria en esclerosis multiple, sindrome de
encefalopatia posterior reversible hemorragica, trombosis venosa cerebral,
embolia pulmonar, hemorragias obstétricas, trauma craneo encefalico (TEC),
encefalopatia hipertensiva y procedimientos angiograficos (17). La via visual
posterior puede sufrir alteraciones en sus diferentes regiones por lesiones
isquémicas, conllevando a multiples manifestaciones, las cuales deben
considerarse cuando los pacientes presenten ceguera de tipo cortical. Por lo
tanto es necesario comprender que no todas las alteraciones visuales tienen su
origen en el globo ocular, ademas de tener en cuenta que el diagndstico oportuno
de estas deficiencias visuales y perceptuales cerebrales conlleva a un mejor

prondstico visual (18).

En la literatura se han descrito algunos criterio clinicos
propios de la ceguera cortical como: perdida de las sensaciones visuales, no
percepcion de luz u oscuridad, examen fundoscoépico y movimientos oculares
normales (4). El tratamiento de este sindrome se enfoca en la etiologia de base,

y su pronostico se basa en factores como gravedad/magnitud, duracion, tiempo



de recuperacion, historial médico y edad (11) del paciente. Sin embargo la
busqueda realizada para el presente trabajo, muestra que la literatura biomédica
sobre el sindrome de Anton-Babinski no es tan abundante como en otros temas

de salud, patologia visual y neuroldgica.

3. Descripcion del problema.

El dafio cerebral adquirido engloba las alteraciones de
indole neuroldgico que interfieren en el funcionamiento de los pacientes después
de una lesion cerebral secundaria o adquirida (19); dentro de este grupo se
destaca el accidente cerebrovascular (ACV), el cual se ha convertido en un reto
de salud publica debido a las frecuentes deficiencias de orden cognitivo y/o
sensorio motoras que puede producir. Se reporta que en los pacientes pos ACV
las afectaciones de los campos visuales se presentan en un 30% (20), y
fendmenos anosognosicos entre un 28% a 85% (10). Es importante poder
diferenciar una alteracion propia del globo ocular de aquellas presentes en la via
visual, y diferenciar a su vez los trastornos cerebrales y perceptuales de la vision,
ya que las intervenciones y evaluaciones son especificas de cada caso, debido
a que las presentadas en la corteza visual pueden ser de interpretacion y/o

precepcion visual, lo que explica la anosognosia visual en algunos casos (19).

Como menciona Gonzales R. (19), la vision es
un prerrequisito para la percepcion y cognicion, lo cual resalta la importancia de
descartar e identificar problemas perceptivos y cognitivos en pacientes con
alteraciones visuales, donde el principal reto de las alteraciones cerebrales radica
en un adecuado diagnostico para proponer opciones de tratamiento y manejo,
pues existe un amplio espectro de profesionales de la salud con enfoques de
valoracion y rehabilitacion distintos que pueden ayudar a los pacientes con
trastornos cerebrales de la vision (Ej. Neuro optémetras, neuro oftalmdlogos,

neuro psicélogos y neurorrehabilitadores) (19).



Después de un ACV, se debe realizar una
evaluacion donde se hace prioritario el reconocimiento de agnosias, debido a que
la rehabilitacion, entrega de ayudas compensatorias y procesos terapéuticos de
adaptacion a la alteracion solo se da cuando existe conciencia (nosognosia) del
déficit (19). En el espectro de la ECV (donde se ubica el ACV) no solo se demanda
la intervencion clinica, también es importante las intervenciones intersectoriales
en el ambito social, familiar, recreativo y profesional; segun la OMS en el afo
2005, el ACV fue responsable de 5.7 millones de defunciones en norte américa;
y en Colombia se ha reportado una prevalencia nacional de 19.9/1000 habitantes
(mayores de 50 afos) segun datos epidemiolégicos (EPINEURO, 1996) (21).
Debido a las alteraciones visuales, auditivas, de memoria y de lenguaje posterior
a un ACV, se debe ofrecer intervenciones oportunas. El proceso de
neuroplasticidad post lesional o mecanismos de recuperacion después del ACV
tienen relacion directa con la etiologia, basada en procesos de adaptacion
cortical contralateral e ipsilateral, activacion de circuitos neuronales,
reorganizacion cortical y subcortical (22). Se deben implementar medidas con el
fin de implementar seguimientos a las personas con discapacidad post ACV para
lograr la rehabilitacion global y funcional (21), donde en algunos casos, la
ceguera cortical y el sindrome de Antdn son causas de discapacidad post ACV

(en varias ocasiones pasadas por alto por los profesionales de la salud visual).

Al momento de construir el presente trabajo
existe aun escaza informacion reportada en la literatura sobre el sindrome de
Anton. En revisiones futuras se espera encontrar la fisiopatologia real y
comprobada de la enfermedad, debido a que aun en cada caso se individualiza

el dafio y se plantean diferentes teorias (10).

4. Justificacion



Las revisiones sistematicas de medicina
basada en evidencia, mantiene a los profesionales e investigadores informados
del contexto general de los temas, teniendo asi un papel central en la ambito
clinico, porque integran y recopilan la mejor informacion para orientar decisiones
clinicas. En estos el uso, produccidon y manejo expuesto en la literatura se

convierten en la base para el desarrollo (23).

La idea de investigacion surgié al notar que
tanto la ceguera como la enfermedad cerebro vascular (ECV) son retos
mundiales de salud publica, puesto que afectan la calidad de vida de los
pacientes, ademas de sus diferentes entornos, respaldo de esto es la cifra citada
por la OMS de pacientes invidentes (36 millones de personas), en la actualidad
la etiologia de las deficiencias visuales permanentes se inclinan hacia las
enfermedades crénicas no transmisibles (ECNT). Son ejemplos de ECNT la
enfermedad diabética, la enfermedad cerebrovascular, la esclerosis multiple y los
procesos neurodegenerativos (24) (25). Se debe tener presente que la causa
mas frecuente o usual de ceguera cortical con o sin sindrome de Anton es la ECV
(en especial cuando se dan infartos de la arteria cerebral posterior); y la ceguera
cortical y sindrome de Anton son potenciales condiciones de salud que pueden
generar discapacidad visual. “La discapacidad visual como una forma de
discapacidad por deficiencia sensorial constituye cerca del 28% de todas las

discapacidades” (24)

La etiologia de discapacidad visual se agrupa
de manera anatdmica en el segmento anterior y posterior del globo ocular, en la
via visual y en la corteza visual. En la actualidad no hay datos oficiales de las
afecciones neurolégicas que conllevan a discapacidad visual, como la ceguera
cortical considerado como fendbmeno clinico con alteracion y deterioro de zonas
neuronales constitutivas de la funcion visual, solo se tiene claro que las causas

neuroldgicas corresponden al 11% de la carga mundial de enfermedad (25)



5. Marco teorico

Via visual: Es el constitutivo de las partes anatomicas
a través de las cuales deben pasar lo impulsos luminosos y eléctricos para la
interpretacion de las imagenes, esta inicia en la retina, en la cual los
fotorreceptores (conos y bastones) reciben la energia luminosa (fotones) y la
transforman en impulso eléctrico, desde los cuales se pasa la informacién a las
células bipolares, ganglionares, horizontales y amacrinas. El nervio 6ptico esta
constituido por los axones de las células ganglionares, el cual posee un trayecto
intraorbitario, pasa por el canal O6ptico, posteriormente tiene un trayecto
intracraneal y finaliza en el quiasma, region en la cual las fibras que proceden de
la region nasal de la retina ipsilateral (campo visual temporal) se cruzan para
unirse a las fibras temporales contralaterales; posteriormente las fibras continian
el recorrido hacia el cuerpo geniculado lateral constituyendo las cintillas opticas,
las cuales rodean los pedunculos cerebrales, su porcion posterior se hace
intracerebral, desde alli las fibras encargadas del sistema fotomotor pupilar
abandonan la via visual para hacer sinapsis en los nucleos pretectales, las
demas continian en la porcion del talamo cortical como radiaciones o6pticas,
region desde la cual se abren como abanico para rodear los ventriculos laterales,
la parte inferior rodea el lado temporal y la mitad superior continua hacia atras en
donde se une con la inferior en el I6bulo parietal, desde donde discurren juntos
hacia la cisura calcarina en la corteza occipital, area visual primaria (17 de
Brodmann) (26)

Mapa de Brodmann: se les denomina de esta manera
a todo el conjunto de areas identificadas por Brodmann, la numeracién no tiene
un significado especial, solo constituyen el orden en la que fueron examinadas.

El area 17 corresponde con la corteza estriada
responsable de la recoleccion de la informacion visual a nivel cortical, esta
también es llamada area V1 (primer area cortical que recibe informacioén visual).
Esta se divide en V1, V2, V3, V4 Y V5, sin embargo, desde la V2-V5 estan
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situadas en las areas de asociacion 18 y 19, cada una de estas poseen rasgos e
implicaciones en procesos diferentes.

Las areas de asociacion visual (18 o pariestriada, 19
o periestriada) son imprescindibles en las percepciones visuales, por lo tanto el

dafo de estas provocan las denominadas agnosias visuales (27)

Ceguera cortical: abolicién de la vision debido a dafios
en diferentes areas de loa corteza visual, pudiendo ser en conexiones
geniculocalcarinas, radiaciones opticas, areas estriadas en el surco calcarino,
esta puede diferenciarse de diferentes maneras (1):

- Agnosia visual: no desaparece la sensacion visual

- Ceguera histérica: el paciente es indiferente a la

condicion, pero no agnosico

- Ceguera simulada

- Doble hemianopsia

6. Metodologia

Se realiz6 una revision bibliografica en bases de datos
como Science Direct y Pubmed, entre los afios 1980-2020. Se utilizaron los
términos: “Antén syndrome”, “cortical blindness” AND “Antén”. Ademas, se
recolectaron articulos mediante la estrategia “bola de nieve”.

Se tuvo en cuenta articulos con antigiedad de 20
afnos, debido a la poca informacién y publicacion del tema, se seleccionaron los
reportes de casos y las revisiones de tema que tuvieran informacién de la
ceguera cortical en asociacién al sindrome de Anton; se excluyeron los articulos
no disponibles en texto completo y aquellos en los que hablaban de la ceguera

sin relacion con el sindrome.

Fueron encontrados 656 articulos de ceguera cortical

con relacion al sindrome de Antoén, al realizar el filtro por accesibilidad y los
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criterios de utilidad, se emplearon 48 articulos para la presente revision del

estado del arte.

Figura 1. Resultados generales de la revision

palabras clave:
“Antén syndrome”,
“cortical blindness”
AND “Antén”

PubMed: 74

ScienceDirect: 582

total articulos: 656

l

Articulos incluidos:

|

Articulos exluidos:

48 608
l |
Filtros: 1980 al 2020, _ Estudios en _ _
en idioma inglés y Texto incompleto animales: 1 Estudios repetidos

espanol, texto
completo, humanos.




7. Resultados

12

Los articulos utilizados en la presente revision fueron

los siguientes: 18 reportes de caso, 22 articulos de investigacion y revision, una

serie de casos y seis fuentes de consulta.

Tabla 1. Hallazgos reportes de casos

Caso clinico Lesion anatémica Manifestacion
Hombre 57 Infartos del I6bulo occipital bilateral con Anosognosia de la
afos (4) ventriculos laterales izquierdos dilatados  ceguera cortical.
Mujer 24 Hipo densidad que abarca la sustancia Afasia global,
afios (16) blanca temporo-parieto-occipital deficiencia
izquierda, lesion subcortical, areas de sensoriomotora del
caida del coeficiente de difusién aparente, lado izquierdo,
lesiones yuxtacorticales y anosognosia de la
periventriculares ceguera cortical.
Hombre 76 soplo sistélico sobre la arteria cardtida Paresia del lado
anos (14) derecha, oclusion completa de la arteria derecho,
carétida interna izquierda (ICA) y la arteria anosognosia de la
vertebral izquierda (VA), estenosis ceguera cortical.
moderada del ICA derecho y estenosis
significativa del VA derecho, lesion
isquémica en la region temporooccipital
derecha
Hombre 55 lesiones bilateralmente en los lobulos Anosognosia de Ia
afos (28) occipitales con hemorragia ceguera cortical.
Hombre 57 Infartos occipitales embdlicos. Anosognosia de la

afos (15)

ceguera cortical.
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Mujer 83 infarto agudo en los Iébulos occipital Anosognosia de la
afnos (17) derecho e occipitoparietal izquierdo, ceguera cortical.

isquemia periventricular generalizada

Hombre 87 Isquemia aguda occipito-temporal del Anosognosia de la
afnos (29) I6bulo derecho con extension al tdlamo ceguera cortical.
derecho y un viejo infarto occipito-parietal

izquierdo.

Se muestran los principales casos clinicos reportados en la literatura, en la cual

se muestra las lesiones anatémicas y las manifestaciones

De los reportes de caso revisados en la literatura se
puede destacar su etiologia, encontrando en 10 de los articulos, los infartos
occipitales (30)(31)(32)(14)(33)(34)(6)(35)(36), tres casos de hemorragias
occipitales de tipo intracraneal (37)(38)(39)(40), un caso de hemorragia
obstétrica (37), un caso de restriccion aguda de difusion en regiones cerebelo-
occipitales y tdlamo izquierdo (41), un caso de encefalopatia hepatica (42), un
caso de encefalopatia mitocondrial (43) y un caso de encefalopatia inducida por
radiacion (44), un caso de destruccion casi completa de la corteza visual primaria
(45) La prevalencia de género encontrada fue de 12 mujeres y 7 hombres, en la

mayoria de los casos la presentacion del sindrome fue de tipo transitorio.

8. Conclusiones

La realizacion de la presente revision bibliografica
sobre la anosognosia visual como complicacién de la ceguera cortical, ha
permitido conocer los datos y reportes documentados en la literatura del
sindrome de Anton-Babinski. Se pudo evidenciar ademas que es sindrome
perceptual visual de baja frecuencia (incidencia/prevalencia), donde la

fisiopatologia es heterogénea: los reportes de caso revisados describen y
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proponen multiples etiologias y localizaciones del dafno en las areas visuales y

de asociacion. Sobresale como etiologia el ACV.

Los procesos de rehabilitacion visual de pacientes con
sindrome de Anton-Babinski y ceguera cortical es compleja, puesto que se
dificulta ante la falta de conciencia de la deficiencia visual y no hay procesos
estandares de manejo. La literatura muestra que las personas con este sindrome
requieren de manejo multidisciplinario, incluyendo servicios de neuropsicologia.
Esta deficiencia visual de tipo neurolégico puede ser transitoria 0 permanente,
con vacios del conocimiento en cuanto a prondstico, fisiopatologia e

intervenciones claras y reproducibles a realizar en los pacientes.

Sin embargo, es un tema amplio que muestra la
complejidad, e incluso individualidad, del procesamiento y percepcion visual en
los seres humanos, y de la necesidad de estudio y actualizacién permanente de
los profesionales en salud visual en identificar, y en la medida de lo posible

diagnosticar a tiempo, este tipo de alteraciones.
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