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RESUMEN

Se investigd un caso con alexia pura sin agrafia, secundaria a un infarto cerebral
occipital. Se presentd, clinicamente, con una amaurosis bilateral de 2 h de
duracién, seguida de una marcada dificultad para la lectura, la cual era interpre-
tada por el paciente como un déficit para la vision cercana y por los oftalmélogos
y optometristas como una presbiopia. Se constaté la ausencia de la onda P-300
en el estudio del componente endégeno de los potenciales relacionados con
eventos (PRE) con tareas de discriminacion fonética y su registro normal con
tareas de discriminacién grafica. Asi se confirmé el diagndstico cliniconeu-
rofisiologico de alexia pura sin agrafia mediante este método no invasivo, que
estudia el proceso cognitivo cerebral.

Descriptores DeCS: DISLEXIA ADQUIRIDA/etiologia; INFARTO CERE-
BRAL/complicaciones; POTENCIALES RELACIONADOS A EVENTOS

P 300.

La alexia pura o alexia sin agrafia, es
un sindrome clinico caracterizado por un
trastorno en la lectura con preservacion de
otras funciones del lenguaje que incluyen
la escritura. '

Las causas principales de este sindro-
me son las lesiones que afectan la corteza
visual izquierda y el rodete del cuerpo ca-
lloso, asi queda la corteza visual derecha
«desconectada» del drea de integracion vi-
sual (area 39) del hemisferio parietal do-
minante, que ha sido denominada por otros
autores como centro de la lectura y de la

escritura. Los estimulos que llegan a la cor-
teza visual han de ser transmitidos a este
centro para su analisis, por lo cual la inte-
rrupcién de esta via, provocaria solo afec-
tacion de la lectura, pues el referido cen-
tro con la informacién de la imagen 6ptica
de las letras que posee puede conducir la
mano en la escritura, sin embargo, para la
interpretacion de la lectura es necesaria la
integracion de la informacién de ambos he-
misferios.

Dejerine,? en 1892, publica el primer
caso de alexia pura del que tenemos co-



nocimiento y los postulados que plantea
sobre el sustrato anatémico de este tras-
torno tienen vigencia atin en nuestros dias.

Geschwind® sugirié ademas, la exis-
tencia de una lesion de la sustancia blanca
paraventricular del I6bulo occipital izquier-
do, la cual interrumpe simultdneamente las
vias de conexién de la corteza ipsi y
contralateral con el drea 39 del hemisferio
izquierdo. El infarto cerebral en el territo-
rio de suplencia de la arteria cerebral pos-
terior es la causa mas comun de este sin-
drome clinico.

En esta tltima década se han reporta-
do en Japdén varios casos con alexia y
agrafia al Kanji (morfograma japonés) que
equivale a la alexia pura del mundo occi-
dental. Se plantea que la causa de este sin-
drome cognitivo sea por una lesién
isquémica del 4rea de asociacidén
visioverbal, situada al nivel de la porcién
inferior del 16bulo temporal dominante.”8

Los pacientes afectados por este sin-
drome no son capaces de nombrar las pa-
labras o letras que se le sefalen, sin em-
bargo conservan la capacidad de escribir
con fluidez, tras lo cual no pueden leer lo
que han escrito. Cuando la afectacion es
ligera es posible leer en alta voz, pero solo
llegan a leer una letra cada vez.'®

Los potenciales relacionados con even-
tos (PRE) constituyen un medio no invasivo
de abordar el estudio del proceso cognitivo
cerebral. Se ha considerado que la latencia
del componente P-300 indica el tiempo de
evaluacion del estimulo presentado.® !

A continuacién presentamos el estu-
dio de un paciente con alexia pura, sin
agrafia, secundaria a un infarto occipital.
Nosotros analizamos, en este caso, el com-
ponente P-300 obtenido en tareas de dis-
criminacion grafica y ritmica de las letras,
ademas de los estudios electrofisioldgicos
de la retina y el nervio dptico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 55 afios de
edad, diestro y director de programas de

television. En 1989 presenté una amauro-
sis bilateral stbita de 2 h de duracién, des-
pués de una fuerte discusion de trabajo;
fue atendido en un centro de urgencias
donde le diagnosticaron una emergencia
hipertensiva, acompafiada de un severo
trastorno de la circulacién de la retina.

Como secuela de esto presentd una
ligera alteracion de la memoria reciente e
imposibilidad para la lectura que lo
inhabilit6 para su trabajo, por lo que acu-
di6 a consulta de oftalmologia en reitera-
das ocasiones refiriendo un déficit para la
vision de cerca y la lectura, que no pudo
ser resuelto con la prescripcion de crista-
les para la correccion de la presbiopia.

En 1991, lo recibimos en la Consulta
de Neuroftalmologia, no tenia anteceden-
tes de diabetes mellitus, hipertension
arterial ni otro factor de riesgo de
aterosclerosis. El examen fisico neuroldgico
fue normal, excepto un ligero trastorno de
la memoria reciente inmediata, el
minimental sfate era de 29/30.

La agudeza visual (AV) fue de 1,0 en
ambos ojos (AO), el fondo de ojo fue nor-
mal, tanto a la fundoscopia directa e indi-
recta como a la angiografia fluoresceinica.
La perimetria cinética fue completamente
normal en AQ, pero se detectd una afecta-
ciébn moderada y simétrica de la visién a
color (VC) en el eje rojo-verde con el test
de Ishihara.

La severa disminucién de la amplitud
de las ondas a y b detectada en el
electrorretinograma global (ERG-G) en AO
nos hizo pensar en un grave disturbio
ciculatorio retiniano (fig. 1).

En el examen de la lectura se observé
que el paciente podia leer letras aisladas,
silabas y palabras simples pero tenia gran-
des dificultades para descifrar palabras lar-
gas o mas complejas. La lectura de los
parrafos era muy lenta, saltaba renglones
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Fig. 1. Disminucidn de la amplitud de las ondas a y b del ERG-G.
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Fig. 2. Imagen de RMN donde se aprecia el infarto de la sustancia blanca paraventricular (flecha 1) y de la corteza occipito-temporal

izquierda (flecha 2).

en ocasiones, lo cual se acentuaba con la
letra cursiva. No tenia dificultades para
escribir ni para el célculo y era llamativo
la imposibilidad para leer su propia escri-
tura.

La resonancia magnética nuclear de
craneo (RMN) mostré un area de infarto
al nivel de la sustancia blanca occipital iz-
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quierda, en el 16bulo frontal derecho y
parietal izquierdo (fig. 2).

En la angiografia cerebral por sustrac-
cién digital (ASD) se apreci6 una esteno-
sis significativa de la subclavia izquierda
antes del origen de la vertebral, y una re-
duccion del 20 % en el origen de la carétida
interna izquierda. Con el Doppler carotideo



comparativo vimos un aumento de la re-
sistencia vascular al flujo sanguineo en todo
el territorio izquierdo lo que nos corrobo-
r6 lo anterior. El ecocardiograma realiza-
do fue normal con lo que descartamos la
presencia de trombos intramurales como
fuente emboligena cerebral.

Latencia
148,00 ms

M 19
5.50

El estudio de los potenciales relacio-
nados con eventos (PRE) mostr6 la ausen-
cia del componente P-300 de la respuesta
evocada en la tarea de discriminacion fo-
nética mientras que se obtuvo con valores
de latencia y amplitud normal, en la tarea
de discriminacién grafica (figs. 3 y 4).
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Fig 3. PRE donde no esté bien definida la onda P-300 en la tarea de discriminacion fonética.
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Fig 4. PRE donde se observa, bien definida, la onda P-300 (flecha 1) en la tarea de discriminacidn gréfica.
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COMENTARIOS

Nuestro paciente puede leer las pala-
bras una vez que sus letras componentes
han sido identificadas, por lo que padece
una alexia tipo I de acuerdo con los crite-
rios de Patterson'y Kay,'? secundaria a un
infarto de la sustancia paraventricular
occipital en el territorio de suplencia de la
arteria cerebral posterior (ACP). Esta le-
sién isquémica se manifestd inicialmente
con amaurosis bilateral stibita de 2 h de
duracién y posteriormente con la alexia sin
agrafia que ain padece.

Se conoce que ante una brusca eleva-
cioén de la presion arterial se puede pre-
sentar una amaurosis bilateral tanto por
isquemia retiniana como de la corteza vi-
sual, pero la ceguera en estos casos, siem-
pre es de causa cortical. !>

Lo antes planteado nos explica la pre-
sencia en este enfermo, de lesiones
isquémicas tanto al nivel del encéfalo como
de la retina, en el curso de una emergencia
hipertensiva.

La isquemia retiniana que sufrid este
paciente se evidencia por la disminucién
de la amplitud de las ondas a y b del ERG-
G. Segin Fishman y Sokol," esta onda se
afecta en los disturbios circulatorios
retinianos y en las obstrucciones significa-
tivas del flujo de la carétida interna (60 %
0 mAs), pero como vimos en este caso, la
obstruccién detectada por ASD fue solo
del 20 %, ademas del antecedente de un
trastorno agudo de la circulacion retiniana
al inicio del trastorno isquémico que su-
fri6 este paciente.

El estudio de los PRE realizado a este
caso nos mostré una buena preservacion
de la percepcion gréfica de las letras y un
gran deterioro del procesamiento cognitivo
involucrado en la conversion de un grafe-
ma en fonema.
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Lo anterior nos muestra la utilidad de
los PRE, como método no invasivo en el
estudio y confirmacion diagnéstica de esta
alteracion del proceso cognitivo cerebral,
lo cual coincide con lo planteado por otros
autores. -1

En este paciente al igual que en el de
Dejerine y en el de Greenblatt no existen
defectos del campo visual (CV), pero si
encontramos una afectacion moderada de
la VC como en los casos de Geschwind 'y
Morh donde ambas alteraciones estdn aso-
ciadas a la alexia.>

Ha sido muy discutida la funcién de
la hemianopsia homénima derecha en la
fisiopatogenia de la alexia. En 1973,
Greenblatt publica su primer paciente con
alexia sin hemianopsia, con lo cual demos-
tr6 que el bloqueo en el procesamiento de
la informacién de la lectura estaba después
de la corteza occipital izquierda, Geschwind
y Fusillo refutan lo anterior con su teoria
sobre la desconexion de la informacién
visual, actualmente todos coinciden en que
la alexia puede ocurrir con hemianopsia o
sin ella.>#>16.17

La afectacion de la VC de nuestro pa-
ciente pudiera estar justificada por la le-
sién isquémica de la sustancia blanca
paraventricular y de la corteza occipi-
totemporal (flechas 1y 2), lo que coincide
con lo planteado por otros autores.>*!8 Sin
embargo, se han reportado casos con
infartos de estas areas sin afectacion de la
VCy viceversa. Por tanto, se considera que
aun no est4 establecido con exactitud cua-
les son las lesiones isquémicas cerebrales
que causan este déficit.’

A pesar de que ain quedan lagunas en
la exacta comprension de este complejo
fendmeno, consideramos, al igual que opi-
nan otros autores,’!® que los estudios del
CV y de la VC tienen un gran valor topo-
gréfico en estos pacientes.



Durante los tltimos 5 afios este enfer- la lectura, comparables a los reportados

mo se ha sometido a un tratamiento de re- por otros autores. '

habilitacién con resultados satisfactorios en Actualmente se encuentra estable e
la recuperacion parcial de su capacidad para incorporado a su vida laboral y social.
SUMMARY

A case of pure alexia without agraphia after en occipital cerebral infarction was presented. It clinically manifested
with a bilateral amaurosis of 2 hours, followed by a marked difficulty for reading, which was interpreted by the
patient as a visual deficit and by the ophthalmologists and optometrists as a presbyopia. The absence of the P-300
wave was proved in the study of the endogenous component of the event-related potentials (ERP) by using phonetic
discrimination tasks and their normal record with graphic discrimination tasks. Thus, the cliniconeurophysiological
diagnosis of pure alexia without agraphia was confirmed by this non-invasive method that studies the cerebral
cognitive process.

Subject headings: DYSLEXIA, ACQUIRED/etiology; CEREBRAL INFARCTION/complications; EVENT-
RELATED POTENTIALS, P 300.
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