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RESUMEN: Informamos sobre un caso de trastorno
obsesivo compulsivo (TOC), con tics motores y ver-
bales, conducta acumuladora y sindrome del acento
extranjero (dialecto regional) sin afasia, en un nativo
espaiiol diestro que presenté una hemorragia en gan-
glios basales izquierdos. Su TOC y conducta acumu-
ladora, que precedieron a la hemorragia cerebral, se
diagnosticaron a raiz de un ingreso hospitalario, ya que
previamente no habia estado en contacto con ningtin
servicio psiquidtrico. Una lesién limitada al niicleo
estriado izquierdo le provocd una variante regional
del sindrome del acento extranjero (SAE). El paciente
respondié adecuadamente al tratamiento. En nuestro
conocimiento, éste es el primer caso de SAE en un his-
panoparlante y también en un individuo que presen-
taba previamente TOC, tics y conducta acumuladora.
Revisamos la literatura cientifica de estos trastornos.
PALABRAS CLAVE: trastorno obsesivo compulsi-
VO con tics; trastorno por acumulacion; sindrome del
acento extranjero.
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ABSTRACT: We report a case of obsessive-com-
pulsive disorder (OCD), with motor and vocal tics,
hoarding behaviour and foreign accent syndrome
(FAS) (regional dialect) without aphasia in a right
handed native Spaniard who presented with a left
basal ganglia haemorrhage. His OCD and hoard-
ing behaviour, which predated the brain haemor-
rhage, were diagnosed as a result of his admis-
sion to hospital as he had never been in contact
with psychiatric services. Limited damage to the
left striatum caused a regional variant of foreign
accent syndrome. The patient responded well to
treatment. To our knowledge this is the first case
of a regional dialect of FAS in a Spanish speaker
and also in a subject that presented OCD, tics and
hoarding behaviour. We review the literature of
these disorders.
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Presentacion del caso clinico

Presentamos el caso de un varén diestro de 46 afnos que acudié a su hospi-
tal comarcal con una hemiplejia derecha. En el TAC cerebral que se le realiz se
objetivé un hematoma en hemisferio cerebral izquierdo, que afectaba al niicleo
estriado y a la cdpsula interna. La administracién de contraste intravenoso descartd
la existencia de un sangrado activo, asi como alteraciones estructurales del Poli-
gono de Willis u otras malformaciones arterio-venosas que pudieran justificar la
hemorragia. Sin embargo, se detect6 una hipoplasia de la arteria vertebral izquierda
(Fig. 1). Fue diagnosticado de hipertension arterial, para la que recibi6 el oportuno
tratamiento farmacoldgico, y una vez estabilizado se le derivé a nuestro servicio de
rehabilitacion.

Figura 1
Tomografia axial computarizada (TAC) del cerebro, sin contraste, que muestra una hemorragia capsulo-estria-
da izquierda (que mide 25x38x47 mm) con un borrado de los surcos del lado izquierdo y un minimo desplaza-
miento de la linea media.

El paciente fue remitido para valoracién neuropsiquidtrica ya que su discurso
resultaba llamativamente sobre-inclusivo y se mostraba excesivamente preocupa-
do con su programa de rehabilitacién y su evolucidn.

Antes de la primera entrevista con el paciente tuvimos la oportunidad de ha-
blar con su hermano. Este nos comunicé que tras recibir noticias del hospital acu-
di6 al piso del paciente para recoger algunas pertenencias personales del mismo,
encontrandose con una vivienda pricticamente llena de libros, DVDs, utensilios de
bricolaje y reproductores de DVD. Quedaba un estrecho pasillo que conectaba el
dormitorio con la cocina y bafio. En un reconocimiento mds detallado, observo que
su hermano posefa 3 o0 4 copias de los mismos libros. También remarcé que tenfa
muchas prendas de ropa, pero del mismo tipo (por ejemplo, mismo tipo y color de
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pantalones o camisas...) y unos 20 pares de zapatos idénticos. También vio muchos
juguetes que habia conservado de su infancia y que se encontraban en perfecto es-
tado. Aunque abarrotado, el piso estaba extremadamente limpio.

A través de lo referido por su hermano, supimos que el paciente nacié de un
parto normal y que present6 un desarrollo psicomotor normal en la primera infan-
cia. Su hermano recordaba que con 4 afios era un nifio “ansioso” y que recibid
“alguin tipo de medicacién” durante unos dias. El paciente solia tomar prestados los
juguetes de sus hermanos pero no prestaba los suyos. Acudid a centros escolares de
cierto prestigio obteniendo buenos resultados académicos, aunque con bastante es-
fuerzo. Al parecer durante el tiempo de la escuela fue excluido por sus compaiieros,
que le tachaban de “peculiar”. Completé estudios universitarios de Derecho y, a
pesar de que se licencid, tard6 11 afios en concluir esta licenciatura de cinco. Nun-
ca trabajé como abogado. Se quedé en el domicilio familiar ayudando en distintas
tareas. Cuando enfermd su abuelo fue su cuidador, y lo mismo hizo posteriormente
con sus padres, hasta que fallecieron.

Su hermano le describié como “organizado, escrupuloso, prevenido y per-
feccionista”. Relaté que solia tomar largas duchas y que era muy peculiar cuando
guardaba cosas, teniendo que hacerlo de una manera especifica. También habia ob-
servado tics que incluian la nariz y cuello, y que el paciente tenia “desde siempre”
un tic de carraspeo. No se le habia conocido pareja sentimental.

Exploramos entonces al paciente, cuyo aspecto era ligeramente desalifiado,
aunque se mostraba eutimico y con un afecto adecuado. Presentaba un tic en el
brazo derecho, que movia como para recolocar su reloj. Su discurso era fluido y
espontdneo, normal en el curso, pero extremadamente sobre-inclusivo y con acento
gallego (de Galicia, regién del norte de Espafia). No se objetivaron sintomas en
la esfera psicotica. Al explorar el contenido del pensamiento, explicaba que vivia
“una vida simple y llana”. Relat6 haber cuidado a su abuela y a sus padres, uno tras
otro, y con ello justificaba no haber ejercido la abogacia. Refirié que no crefa tener
ningun problema previo a su ACV.

El hecho de que hablara con acento gallego era ciertamente inesperado ya
que nunca habfa visitado dicha region ni tenfa familiares o0 amigos naturales de alli.

Fue revalorado, junto a su hermano, 4 dias més tarde. Admitié poseer unos
20.000 libros, 2.000 CDs y més de 2.000 DVDs en su piso. Relataba que solia com-
prarlos muy baratos, y que si veia uno que le gustara especialmente solia comprar 3
0 4 copias para poder regalar a familiares y amigos por Navidad o por cumpleafios.
Se referia a su conducta acumuladora como una “estrategia financiera” para poder
hacer regalos a un precio razonable. Lo mismo referia para los demds articulos en-
contrados en su piso. En ninglin momento percibi6 su situacién como un problema,
dando justificaciones distintas, pero detalladas, para explicar su comportamiento.
Negaba alteraciones senso-perceptivas. En la exploracion cognitiva, puntué 30/30
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en el MMSE y 92/100 en el ACEve (1) [version espanola del Addenbrooke’s Cog-
nitive Examination; (2)], con una peor puntuacién en memoria anterégrada (22/28)
y fluencia verbal (6/7). Pudo explicar 3/3 refranes y fue capaz de completar, con
algiin esfuerzo, el test de Luria.

Se realiz6 un diagnéstico de trastorno obsesivo compulsivo con tics crénicos
y acumulacién, asi como sindrome del acento extranjero.

Se instaur6 un tratamiento psicofarmacolégico a base de sertralina, con incre-
mento progresivo hasta una dosis diaria de 150 mg, alcanzando una buena evolu-
cion. El discurso ya no resultaba sobre-inclusivo, el tic verbal habia desaparecido,
si bien mantenia el acento gallego. Siguid sin tener conciencia de su enfermedad,
insistiendo en que su conducta era una “buena estrategia”, aunque se acordé con el
no comprar mas articulos.

Se concertd una consulta de seguimiento tras 4 meses (6 meses después del
ACYV). Habia permanecido estable psicopatolégicamente. No se observaron tics, y
el acento gallego — aunque seguia presente — apenas era perceptible. En la explora-
cién cognitiva, puntio 30/30 en el MMSE y 95/100 en el ACEve, habiendo perdido
puntos en memoria anterégrada (27/28) y en fluencia verbal (6/7 para categorias y
4/7 para letras). Si bien seguia sin aceptar que padecia un TOC o una conducta acu-
muladora, aceptaba el tratamiento y el seguimiento. Vivia con un familiar y aunque
atiin no habia ordenado su vivienda habia acordado con su hermano comenzar a
hacerlo tras alcanzar una recuperacion fisica mas completa.

Tras un afio del ACV se objetivaron pocos cambios. El acento extranjero
habfa desaparecido los tics seguian ausentes. Continuaba viviendo con un familiar
y centraba sus esfuerzos en la “recuperacién fisica”, por lo que no habia tenido
tiempo para ordenar su piso, aunque acordd centrarse en ello tras recuperarse. La
adherencia al tratamiento farmacoldgico era buena y acudia de forma regular a la
consulta de su médico general, ya que no quiso vincularse al servicio de psiquiatria.

Trastorno obsesivo compulsivo:

El Trastorno obsesivo compulsivo (TOC) tiene una prevalencia a lo largo de
la vida de 2 - 3 % (3). Se caracteriza por la presencia de obsesiones y compulsio-
nes. Las obsesiones se pueden entender como pensamientos, imdgenes o impulsos
intrusivos e indeseados que el sujeto reconoce como propios, a pesar de poseer un
contenido perturbador e inquietante. Son frecuentes las ideas de contaminacion,
comprobacion y de infligir dafio a uno mismo y a terceros. El sujeto, al menos ini-
cialmente, si opone resistencia a estas experiencias intrusivas, aunque puede ceder
ante ellas con el tiempo. Por otra parte, las compulsiones se definen como conduc-
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tas o actos mentales repetitivos y ritualistas, que se llevan a cabo en un intento de
reducir la ansiedad generada por las obsesiones. Estos sintomas son angustiantes
y crénicamente incapacitantes (4,5). Un estudio longitudinal con seguimiento a 40
afos sefialé que aunque la mayoria de los pacientes muestran cierta mejoria con el
tiempo, suelen presentar sintomas de manera crénica (6).

Los diversas experiencias subjetivas que preceden a las conductas de repe-
ticion (tics o compulsiones), son conocidas como “fendémenos sensoriales” y des-
critas como “sentimientos o sensaciones desagradables, focales o generalizadas,
que preceden a la conducta de repeticion y que habitualmente se ven aliviadas por
ésta” (4). Trabajos posteriores han redefinido este término afiadiendo la necesidad
de realizar conductas repetitivas hasta que sienten que todo estd “como debe ser” o
“perfecto” (del inglés “just right”), conociéndose entonces como “percepciones de
perfeccion”. Otros autores han propuestos términos como ‘“‘sensaciones corporales
y mentales” (7); “impulsos premonitorios”, “no perfeccién” o “incompleto” para
describir estos fendmenos. Con el objetivo de alcanzar un consenso para la defi-
nicién de estas experiencias, el equipo de Miguel aboga por mantener el término
“fendmenos sensoriales” (8).

EI TOC es un trastorno clinicamente heterogéneo. Los intentos de clasificar
el trastorno en base a sus caracteristicas clinicas, a menudo en subgrupos mutua-
mente excluyentes, han seguido dos enfoques distintos: categdrico o dimensional.
Los andlisis factoriales de los distintos sintomas han respaldado las existencia de
4 factores dimensionales sintométicos o expresiones fenotipicas del TOC: agresi-
vo/comprobacion, que incluye obsesiones sexuales, somdticas y religiosas (factor
I); simetria/orden (factor II); contaminacién/limpieza (factor III) y acumulacién
(factor IV). Estas dimensiones pueden solaparse en su presentacion clinica, coexis-
tiendo en cualquier paciente, y muestran estabilidad clinica a lo largo del tiempo
(9-11).

Aunque la proporcién hombre-mujer es de 1:1, se han encontrado diferencias
entre géneros tanto en la sintomatologia como en el curso de este trastorno. En los
hombres se registran mas antecedentes de sufrimiento perinatal, una edad de co-
mienzo mds temprana, mds probabilidad de no haber estado casados, y una mayor
frecuencia de obsesiones sexuales, de precision y de simetria, asi como de rituales
extrafios (factores I y II). Las mujeres, en cambio, mostraron una edad superior
de comienzo del TOC, tenian m4s probabilidades de estar casadas al diagnéstico,
presentaban obsesiones de contaminacién/limpieza (factor III) y ataques de pénico,
pero menor asociacion con el trastorno bipolar (12,13).

Investigaciones posteriores se han centrado en el estudio de la agregacién
familiar del TOC. Los resultados de los andlisis de segregacién coinciden en la
implicacion de “efectos genéticos dominantes” para los factores dimensionales I y
Il y de “efectos genéticos recesivos” para los factores dimensionales II y IV (7).
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Las distintas dimensiones factoriales sintométicas del TOC parecen estar aso-
ciadas a distintas vias neuroanatémicas dentro del circuito orbitofronto-estriado-ta-
1dmico. Asi, la “comprobacion” (factor dimensional I) estd asociada a la activacion
de putamen/globo pdlido, tdlamo y dreas corticales dorsales; la “aversion” (factor
dimensional II) con regiones occipito-temporales izquierdas; el “limpieza” (factor
dimensional III) con regiones prefrontales ventromediales bilaterales y con el nd-
cleo caudado izquierdo; y la “acumulacion” (factor dimensional I'V) estd asociada
al giro precentral izquierdo y la corteza orbitofrontal derecha (14).

Trastorno por ticy TOC:

Los tics son movimientos, gestos o sonidos repentinos y repetitivos, que tipi-
camente imitan fragmentos de comportamientos normales. Paroxisticos y de dura-
cién breve, pueden darse también en racimos. Varian desde movimientos sencillos
y abruptos hasta comportamientos con un objetivo. De la misma manera, los tics
verbales o fénicos pueden oscilar entre un simple carraspeo a la coprolalia en los
casos mas severos (15).

El TOC con tics tiene caracteristicas clinicas propias cuando se compara con
el TOC sin tics. Suelen aparecer a una edad mas temprana (15,16), predomina en
pacientes varones (aunque algunos autores no han constatado estas diferencias en-
tre géneros) (17), estd asociada con antecedentes familiares de trastorno por tics,
tiene una base neuroquimica especifica y responde a los ISRS con potenciacion
por neurolépticos. Los individuos que presentan un trastorno por tics crénico pun-
tdan mas alto en los factores dimensionales de agresividad/comprobacién (I) y de
simetria/orden (II) precedidos por cogniciones simultdneas y fenémenos sensoria-
les (15,18-20). También se ha descrito un patrén anormal de excitabilidad cortical
(21). Aunque la asociacién TOC y tics es caracteristica de otro cuadro, el Sindrome
de Tourette (ST), este patrén también ha sido observado en pacientes con TOC y
tics crénicos motores o verbales que no tienen (ST) (22).

Este fenotipo diferenciado del TOC, con una carga familiar mayor, parece
estar relacionado con alteraciones del cromosoma 9p, que condicionan un genotipo
diferente y frecuencias alélicas del alelo A del receptor serotoninérgico 5S-HT2A
(7,23).
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Comorbilidad psiquidtrica:

Existe una prevalencia bien reconocida de trastornos psiquidtricos comorbi-
dos al TOC. La literatura cientifica muestra que el 15% de los pacientes inicialmen-
te diagnosticados de TOC fueron posteriormente diagnosticados de esquizofrenia o
trastorno bipolar. Estos tienden a tener una edad de inicio mas temprana y un peor
prondstico (4).

Hay una comorbilidad importante de fobias simples y fobia social, asi como
de Trastorno de panico. Los pacientes con TOC experimentan niveles elevados de
ansiedad, incluyendo ataques de panico, que suelen ser secundarios a los pensa-
mientos obsesivos. Un rasgo caracteristico de estos ataques de panico es que no son
precipitados por la infusion de lactato (24).

El trastorno depresivo mayor es el cuadro psiquidtrico més frecuentemente
asociado al TOC, con una prevalencia entre 17-70%, segtn los distintos estudios.
También se han comunicado casos de trastorno bipolar. Se destaca el hecho de que
los sintomas del TOC tipicamente mejoran durante los episodios de mania y em-
peoran durante los episodios depresivos (4,25,26).

El trastorno de personalidad obsesivo-compulsivo (TPOC) puede confundir-
se con el TOC. Una diferencia notable reside en que los sintomas del TOC son
egodistonicos, mientras que los de TPOC son egosintdnicos y no existe la sensa-
cioén de resistencia a la compulsion. Sélo entre 17% y 25% de los pacientes con
TOC presentan un TPOC comoérbido. Otros trastornos de personalidad que se han
observado en sujetos con TOC incluyen los trastornos de personalidad evitativo,
histriénico y dependiente (4).

Modelos neuroanatomicos:

A pesar de la implicacién tan ampliamente aceptada de los ganglios basales
en el TOC (27), los estudios de neuroimagen estructural han demostrado pocas
alteraciones consistentes.

En la literatura cientifica se han descrito alteraciones tanto en sustancia gris
como en sustancia blanca; éstas dltimas han sido ain mds ampliamente descritas
(28). Recientemente, un estudio de imagen por tensores de difusién (DTI) ha detec-
tado cambios en sustancia blanca en las regiones frontal medial derecha y parietal
inferior derecha, tanto en pacientes con TOC como en familiares de primer grado
(29). Por otra parte, las alteraciones en sustancia gris han sido descritas en los
ganglios basales, cortex cingular anterior (CCA) y corteza prefrontal dorsolateral
(CPFDL) (30).
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Comprensiblemente, el interés entorno a la neuroimagen funcional ha creci-
do. En estudios de PET recientes, aunque de forma inconsistente (31), se han detec-
tado incrementos de la tasa metabdlica cerebral de manera bilateral, especialmente
en la cabezas de los niicleos caudados y en los giros orbitales de pacientes con TOC
(32).

Estudios posteriores han mostrado anormalidades en el circuito orbito-fron-
to-estriatal (5,33). Por ello, hasta la fecha, el modelo neuroanatoémico se centra
en alteraciones de las conexiones cortico-estriatales, concretamente en los circui-
tos orbito-fronto- estriado-talamicos. Se ha propuesto que la corteza orbito-frontal
(COF) envia proyecciones neuronales a la cabeza del caudado y al estriado ventral,
de ahi al globo pdlido interno, tdlamo mediodorsal, regresando a la COF. El hipo-
campo, cingulado anterior y amigdala basolateral también forman parte de este
circuito, ya que estin bien conectadas con la COF (5).

Mas recientemente, se ha propuesto la existencia de un circuito neuronal dife-
rente con implicacion el la etiologia del TOC. Coincidiendo con hallazgos previos
(33), recientes meta-analisis de estudios de analisis a nivel de “voxel” han detecta-
do alteraciones en el circuito orbito-fronto-estriatal, pero también han objetivado
alteraciones por activacion en corteza prefrontal lateral, cingulado anterior, estria-
do dorsal, cortezas occipital y parietal mediales y cerebelo, lo que apoya la implica-
cién de la CPFDL en el TOC, que también se apoya en la disfuncién cognitiva que
se detecta en los pacientes con TOC. Los déficits en el “set shifting”, planificacién
e inhibicién de respuesta apoyan la participacién de las cortezas CPFDL, prefron-
talventrolateral (CPFVL) y parietal en el TOC (5,30,34).

Este grupo de estudios propone la implicacion de dos circuitos cerebrales en
la etiologia de TOC. Por un lado, el circuito orbito-fronto-estriatal (y las estruc-
turas limbicas asociadas), que seria el “circuito afectivo”; y por otro el circuito
prefronto-estriatal dorsolateral, que serfa “el circuito espacial/atencional” (5). De
esta manera, se propone ahora que el “circuito afectivo” estaria relacionado con los
factores multi-dimensionales agresivo/comprobacién (I) y contaminacién/limpie-
za (IIT), mientras el circuito “espacial/atencional”, involucrado en los déficits de
inhibicién de respuesta, estaria relacionado con los fendmenos “just right” y en el
factor multi-dimensional simetria/orden (II) (35).

Hallazgos cognitivos:

En los pacientes con TOC se han objetivado déficits cognitivos muy diversos,
especialmente en las funciones ejecutivas, memoria, y funciones verbales y psico-
motrices, que, a su vez, se correlacionan con la severidad de los sintomas (36).
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La COF esta implicada en la regulacién emocional y conductual, y controla
los cambios en el sistema de recompensa. Asi se ha propuesto que tenga un papel
especifico en la inhibicién de recompensa. La disfuncién de la COF provoca défi-
cits de aprendizaje relacionados con la recompensa, y por consiguiente alteraciones
en el refuerzo de contingencias seguidas de cambios conductuales (5,37-40). Esto,
a su vez, se traduce en una deficiencia en el comportamiento flexible y dirigido a
un fin, dependiendo asi los individuos de los mecanismos de control habituales,
los habitos “pre-aprendidos”, que son desencadenados por estimulos especificos, a
pesar de las consecuencias que puedan generar (41).

La implicacién de la CPFDL, la CPFVL, la corteza cingulada e hipocampo
contribuyen a disfunciones ejecutivas: en organizacion, a déficits en procesos de
supervision y a los déficits en la memoria de trabajo. Todo ello podria condicio-
nar el mantenimiento de determinados comportamientos (como las compulsio-
nes). Asi, la disfuncién ejecutiva se convierte en una caracteristica clave del TOC
(37,40,42).

Algunas de estas caracteristicas neuroanatomicas y cognitivas objetivadas en
individuos con TOC estdn asociadas especificamente con una activacién reducida
de la COF lateral, CPF y cortezas parietales izquierdas durante el aprendizaje in-
verso, la rigidez cognitiva y los déficits de inhibicién motora. Esto también se ha
objetivado en familiares no afectados. De esta manera, el grupo de Cambridge pro-
pone estos hallazgos como prueba de la existencia de un fenotipo especifico para el
TOC (29,38 43).

Consecuencias en la calidad de vida (del inglés Quality of life - QoL):

Existe consenso sobre la existencia de una QoL afectada en el TOC, infor-
mando incluso algunos autores sobre niveles inferiores a los objetivados en esqui-
zofrenia.

Un estudio evalué la QoL en sujetos con Trastorno de acumulacién (TA)
utilizando la version breve de la Entrevista Lehman para Calidad de Vida (Lehman
Quality of Life Interview-Short). Esta herramienta mide la QoL en diversos para-
metros tales como: satisfaccion vital general; situacion vital; actividades diarias
y funcionamiento ocupacional; familia; relaciones sociales; situacién econémica;
trabajo y colegio; asuntos legales y de seguridad; y salud. Concluyé que los sujetos
con TA mostraban una mayor afectacién que aquellos con TOC en diversos 4mbi-
tos, pero especialmente en seguridad y situacién de vivienda. Los sujetos con TA
se sentian menos seguros en sus vecindarios, menos protegidos y mds vulnerables
al crimen (44).
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Tratamiento:

Muchos pacientes se benefician de un tratamiento son inhibidores selectivos
de la recaptacién de serotonina (ISRSs), pero el 10-40% responden de manera in-
completa. La edad de comienzo temprana, los sintomas compulsivos, los rituales
de limpieza y el curso crénico con duracién prolongada de la enfermedad son fac-
tores de mal prondstico que indican una respuesta pobre a los ISRSs. La existencia
de un trastorno de personalidad comérbido no influye en el prondstico. Los casos
en los que coexisten tics con el TOC se beneficiarian de la adicién de un neurolép-
tico a los ISRSs (45).

Tanto los agentes serotoninérgicos como dopaminérgicos, no son eficaces
en una proporcidn considerable de casos. Asi, los nuevos enfoques terapéuticos se
centran en el papel del glutamato, y su modulacién, como posibilidad terapéutica
en el tratamiento del TOC (46).

El glutamato es el neurotransmisor principal dentro del circuito cortico-es-
triado-taldmico, siendo especialmente abundante en el estriado. De este modo, la
literatura cientifica ha demostrado que la transmision glutamatérgica estd alterada
en el TOC. Basdndose en estudios de neuroimagen, algunos investigadores sugie-
ren una disregulacion de este circuito. Mientras por una parte existe una reduccioén
ténica del glutamato en la ACC, por otra existe una hiperactividad glutamatérgica
en el estriado y en la corteza OFC. Este hallazgo apunta a la posible accién terapéu-
tica en el TOC de los agentes moduladores de glutamato (47).

El perfil conductual y cognitivo especifico de los sujetos con TOC puede ser
abordado mediante terapia conductual, la cual tendria también un papel claro en el
manejo de este trastorno (48).

Conclusiones:

En resumen, el TOC es un trastorno heterogéneo que, aunque puede cur-
sar con signos clinicos solapados, muestra estabilidad clinica en el tiempo. En un
intento de alcanzar una clasificacién del trastorno, se ha favorecido el enfoque
multi-dimensional. Se han descrito alteraciones neuronales y cognitivas subyacen-
tes cuya naturaleza precisa de futuras investigaciones para poder ser plenamente
entendida. El TOC relacionado con tics parece ser una variante distinta de este
trastorno.
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Acumulacion: comportamiento o trastorno.

La acumulacién ha sido descrita como “la adquisicién o excesiva coleccién
de objetos de poco valor y utilidad y la incapacidad para desecharlos “. Es carac-
teristico que estos sujetos presenten déficit en el procesamiento de informacion,
dificultades para establecer vinculos afectivos, conductas de evitacidn y creencias
erréneas en relacion con la naturaleza de los bienes que poseen (49).

Inicialmente, se consideraba que la acumulacién era una conducta clinica-
mente significativa en menos del 5% de los pacientes diagnosticados de TOC. Sin
embargo, estudios mds recientes sugieren que la conducta acumuladora se presenta
comérbida al TOC en un 16% al 35% de los pacientes (50).

Manifestaciones clinicas:

La acumulacidn se caracteriza por la necesidad de almacenar objetos que
en general no resultan de utilidad para la poblacién general, y la incapacidad para
desecharlos o deshacerse de ellos. Los niveles de angustia que genera la conducta
en el paciente suelen ser inversamente proporcionales al grado de conciencia de
enfermedad que presenten, siendo caracteristico un escaso nivel de introspeccién o
insight (51). Deberiamos cuestionarnos, entonces, si las personas con escasa capa-
cidad de insight son “ciegas al desorden y la suciedad” en comparacién con los que
tienen una adecuada conciencia de enfermedad. Son necesarios futuros estudios
que ayuden a responder a esta pregunta (52).

Las ideas obsesivas y la ansiedad autondmica solamente aparecen cuando la con-
ducta de acumulacién es prevenida (4, 51). La conducta de acumulacion aparece en
mds del 30% de pacientes TOC, por lo que los acumuladores constituyen un impor-
tante subgrupo de este trastorno (53). Se asocia a escasa respuesta al tratamiento (51),
especialmente cuando la puntuacién en el factor dimensional de acumulacién (IV) es
elevada (45). Sin embargo, cuando el tratamiento se adapta a las caracteristicas clinicas
del paciente y a los déficit asociados la efectividad del mismo mejora (54).

Al analizar la fenomenologia de la acumulaciéon compulsiva, se observa que
difiere del TOC en que los pensamientos relacionados con la acumulacién son per-
cibidos por el sujeto, como normales, egosinténicos, no invasivos, no angustiosos
ni desagradables. No son repetitivos como las ideas obsesivas, aunque tienden a
empeorar con el tiempo (50). La excesiva adquisicién de objetos a través de la
compra compulsiva es comun en los acumuladores con sentimientos positivos des-
pués de la compra, similares a los observados en trastorno por compra compulsiva
(59).
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Comorbilidad psiquidtrica:

La conducta de acumulacién se observa con mayor frecuencia en varones, so-
bre todo solteros, con una edad temprana de inicio, siendo rasgos caracteristicos de
estos pacientes el perfeccionismo y la indecision. Las ideas obsesivas de contenido
agresivo, sexual y religioso, los rituales de comprobacién (factor dimensional 1) y las
ideas obsesivas de simetria y orden, junto a los rituales numéricos (factor dimensio-
nal II) son mds frecuentes en este grupo de pacientes, mostrando mayor severidad
de los sintomas TOC en la escala Y-BOCS. Sin embargo, menos del 20% de indivi-
duos que presentan trastorno de acumulacién han sido previamente diagnosticados
de TOC. La comorbilidad con otros trastornos psiquidtricos parece ser diferente en
pacientes acumuladores y no acumuladores. Concretamente, el trastorno de ansie-
dad generalizada, los tics, la fobia social, la distimia, y el trastorno bipolar tipo II
son mds frecuentes en el grupo de acumuladores. El trastorno depresivo mayor es el
trastorno psiquidtrico que mayor comorbilidad presenta con la conducta por acumu-
lacién, objetivandose junto a la fobia social y el trastorno de ansiedad generalizada
en, aproximadamente, un 25% de los casos. Especialmente en las mujeres, se asocia
a fobia social, trastorno por estrés postraumético, conductas higiénicas patologicas
(impulsivas), rasgos dependientes de personalidad y baja meticulosidad. El trastorno
obsesivo de personalidad y los trastornos de la personalidad cluster B, excepto el
trastorno de personalidad antisocial, son también mds frecuentes en este grupo de
pacientes. Asimismo, se ha observado con mayor frecuencia la tendencia a la compra
compulsiva, a la adquisicion excesiva de articulos gratuitos y a la cleptomania en los
trastornos acumulativos que en los pacientes con TOC. Por otro lado, la conducta de
acumulacion se ha asociado a puntuaciones elevadas en cuestionarios auto-informa-
dos de cribado para el trastorno por déficit de atencion e hiperactividad (TDAH). El
riesgo de padecer TDAH es 10 veces mayor en los pacientes TOC con conductas de
acumulacién que en los TOC no acumuladores. El TDAH tipo con predominio de
déficit de atencion se ha evidenciado en casi el 30% de pacientes que presentan con-
ductas de acumulacién. Se agrupa en familias, siendo los familiares de primer grado
mads propensos a presentar conductas de acumulacién (53,55-58).

La conducta de acumulacién también puede observarse en el contexto de
un trastorno neuropsiquidtrico agudo, como el dafio cerebral adquirido. En estos
casos, los pacientes tienden a acumular comida y se muestran mds desorganizados,
con un patrén de adquisicién mds indiscriminado. Sin embargo, una parte de estos
casos muestran una conducta verdaderamente directiva impulsada por las emo-
ciones que les generan los objetos. En estos casos, la presencia de otros sintomas
neuropsiquidtricos, tales como el cambio de personalidad o los déficits cognitivos,
orientara al clinico hacia el diagndstico de conducta de acumulacién secundaria a
patologia neurolégica (59).
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Genética:

La acumulacién compulsiva es una condicién familiar, con factores genéticos
que representan al menos el 50% de dicha conducta (60). Los datos genotipicos mues-
tran una significativa concordancia de alelos entre los acumuladores y el ST, observado
en los cromosomas 5q,4qy 17q. Dado que los cromosomas 4 y 17 estdn implicados en
el ST, se propone que el cromosoma 5 podria ser un locus para el trastorno de acumula-
cién (7). Estudios realizados en familias con sujetos diagnosticados de TOC, muestran
que el cromosoma 14 estd relacionado con la conducta de acumulacién compulsiva. Es
significativo que este hallazgo sélo se evidencié cuando la acumulacion fue incluida en
la definicion fenotipica o en la estratificacion de las familias de la muestra (61). Por lo
tanto, los resultados de los estudios genéticos, aunque de manera inconsistente, apoyan
la idea de que la acumulacién es una entidad nosoldgica diferente del TOC (50).

Hallazgo cognitivos:

Cognitivamente la acumulacion se asocia a un déficit en el procesamiento de
la informacioén, con dificultades con los vinculos afectivos y creencias distorsionadas
acerca de las posesiones, y con las conductas de evitacion y acumulacién compul-
siva especificas de este trastorno. Los acumuladores muestran creencias exageradas
sobre sus posesiones, con un sentido de responsabilidad respecto a las mismas, y
una excesiva valoracion de la estética y los valores intrinsecos de dichos objetos. A
nivel conductual, presentan conductas de evitacion ante la posibilidad de desechar u
organizar los objetos adquiridos, desinhibicion (coleccién excesiva), una motivacion
limitada para el cambio, y no consideran su conducta como irracional (55).

En un estudio reciente, la evaluacién neuropsicolégica de los sujetos con tras-
torno de acumulacién mostré que presentaban dificultades en la atencién sostenida,
con estrategias de planificacién menos eficaces, pero sin objetivarse deterioro de la
memoria verbal, de la no verbal, de las funciones ejecutivas, ni aumento de la impul-
sividad. Los autores de este estudio sefialan que la falta de alteraciones en las fun-
ciones ejecutivas, puede deberse a un sesgo de seleccidn de la muestra de individuos
altamente motivados. Del mismo modo, concluyeron que los problemas observados
en el proceso de toma de decisiones, eran secundarios a reacciones emocionales en
relacion con los objetos acumulados y no por deterioro neurocognitivo (62). Atin
asumiendo que la disfuncidn ejecutiva propuesta sigue siendo un tema controvertido,
parece que hay suficiente evidencia entorno a las dificultades que presentan los acu-
muladores en procesos de categorizacion (55), lo que tendria consecuencias a la hora
de crear estrategias de descarte de los objetos acumulados.



726 F. Ldazaro, O. Mentxaka, E. Marin, M. Conde, P. Erazo, Z. M. Miranda
ORIGINALES Y REVISIONES

Modelos neuroanatomicos:

Utilizando técnicas de neuroimagen funcional, los investigadores han iden-
tificado un circuito fronto-limbico diferente al implicado en TOC, en el que parti-
cipan de la corteza prefrontal ventromedial (CPFVM), la corteza orbitofrontal, la
corteza cingulada y el sistema limbico. Por lo tanto, se sugiere que la disfuncién de
estas dreas interfiere en el control de las vias habituales para la adquisicién y colec-
cioén de objetos, asi como en la percepcion al deshacerse de objetos y posesiones
personales, incluso sin valor, como un castigo (59,63).

Trastorno por acumulacion: un trastorno por si mismo

La evidencia encontrada hasta ahora, sefala la conducta de acumulacién
como una manifestacion clinica del TOC o como una entidad que difiere del Tras-
torno Obsesivo Compulsivo tanto en su modo de presentacién y fenomenologia,
como en el perfil neuropsicolégico y neuroanatémico.

En el DSM-III-R, la conducta de acumulacién ya estaba catalogada como uno
de los criterios de diagnéstico para el trastorno de personalidad obsesivo-compulsi-
vo, sin embargo, no se incluye como criterio diagndstico del trastorno anancéastico de
personalidad en la CIE-10. Segin el DSM-IV-TR, cuando la acumulacién es extre-
ma, podria considerarse la presencia de un trastorno obsesivo compulsivo (TOC).

La literatura muestra que los pacientes con TOC que presentan conductas de
acumulacién, difieren en muchos aspectos de los pacientes con TOC no acumula-
dores. Expertos en la materia consideran que los acumuladores y los pacientes TOC
con tics constituyen un grupo muy distinto al de otros pacientes TOC (35). De hecho,
algunos investigadores consideran que en algunos pacientes la acumulacién com-
pulsiva constituye por si misma un sindrome independiente al TOC, mientras que
en otros pacientes la acumulacion compulsiva es un sintoma del TOC de diferentes
caracteristicas psicopatoldgicas (64), algo que plantea interrogantes sobre los actua-
les criterios diagndsticos de dicho trastorno (57). Por este motivo algunos autores
cuestionan incluso que la acumulacién pueda considerarse un sintoma del TOC (65).

En este contexto, algunos estudios sugieren que la acumulacién debe incluir-
se como una categoria independiente en el DSM-5, denominada como “Trastorno
de acumulacién”, reservando el término “acumulacién compulsiva” para los casos
en los que la acumulacién pueda considerarse un sintoma del trastorno obsesivo
compulsivo (50,59).

En la tabla 1 se exponen los criterios diagndsticos provisionales que el gru-
po de trabajo del DSM-5 ha descrito para el trastorno de acumulacién. Destacan
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la importancia de diferenciar las conductas desorganizadas de acumulacién, de la
acumulacion intencionada y el almacenamiento de objetos caracteristico de la ver-
dadera acumulacién. La relacion entre la acumulacién y la suciedad también ha
sido objeto de estudio, atribuyéndose la acumulaciéon acompafiada de suciedad a
manifestaciones psiquidtricas de un trastorno del Eje I. La suciedad, en ocasiones
extrema, y la acumulacién desorganizada de elementos se considera consecuencia
de un deterioro cognitivo secundario a anomalias estructurales o neurobioldgicas,
principalmente en la regién fronto-temporal. Dado que Unicamente una pequefia
proporcién de pacientes que presenta un trastorno de acumulacién vive en con-
diciones de extrema suciedad y, ante la ausencia de evidencia a favor de que el
trastorno de acumulacién en presencia y ausencia de suciedad constituyan dos en-
tidades diferenciadas, algunos autores cuestionan la inclusion de la suciedad como
criterio diagndstico en el DSM-5. Sin embargo, se recomienda registrar tanto la
presencia o ausencia de suciedad, como el grado de la misma, ya que podria resul-
tar relevante a la hora de establecer un plan de tratamiento y valorar el prondstico
del paciente, asi como para plantear futuras lineas de investigacién (52).

Tabla 1:
Propuesta de criterios diagndsticos para el trastorno de acumulacion en el DSM-5.
(F 02 Trastorno de Acumulacion, American Psychiatric Association).

A. Dificultad persistente para desechar objetos o separarse de ellos, independientemente de su valor real.

B. Esta dificultad se debe a la necesidad percibida de guardar dichos elementos y el malestar asociado a deshacerse
de ellos.

C. Los sintomas producen la acumulacion de objetos que ocupan y abarrotan zonas de estar y sustancialmente com-
prometen su uso previsto. Que las zonas habitadas estén despejadas, suele ser tinicamente debido a la intervencion
de terceros (por ejemplo, los miembros de la familia, limpiadores, autoridades).

D. La acumulacién provoca malestar clinico significativo o deterioro tanto social, ocupacional como de otras dreas
de funcionamiento (incluido el mantenimiento de un entorno seguro para el paciente y otros).

E. La acumulacién no es atribuible a otra condicion médica (por ejemplo, dafio cerebral, enfermedad cerebrovas-
cular, sindrome de Prader-Willi).

F. La acumulacién no se explica mejor como sintoma de otro trastorno incluido en el DSM-5 (por ejemplo, la acu-
mulacién en relacién con las obsesiones en el TOC, la anergia en el trastorno depresivo mayor, los delirios en la
esquizofrenia u otros trastornos psicéticos, los déficits cognitivos en la demencia y los intereses restringidos en los
trastornos del espectro autista).

Especificar si:

Con adquisicion excesiva: Si los sintomas se acompafian de recoleccién excesiva o la compra o robo de articulos
que no son necesarios o para los que no hay espacio disponible.

Indicar si las creencias y conductas de acumulacion se caracterizan actualmente por:

Adecuada insight: el individuo reconoce que las creencias y conductas relacionadas con la acumulacion (corres-
pondiente a las dificultades para descartar elementos, el desorden, o la adquisicién excesiva) son problemdticas.
Escasa insight: el individuo estd en la mayor parte de las veces convencido de que las creencias y conductas rela-
cionadas con la acumulacién (correspondiente a las dificultades de descartar elementos, el desorden o la adquisicion
excesiva) no son problemdticas a pesar de la evidencia de lo contrario.

Ausencia de insight (es decir, las creencias delirantes acerca de la acumulacién): el individuo estd totalmente con-
vencido de que las creencias y conductas relacionadas con la acumulacion (correspondiente a las dificultades de des-
cartar elementos, el desorden o la adquisicion excesiva) no son problematicas pesar de la evidencia de lo contrario.
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En un estudio publicado recientemente, se estima una prevalencia puntual del
5,8% para el trastorno de acumulacién basdndose en los criterios diagndsticos pro-
puestos para el DSM-5. Los autores no objetivan diferencias significativas en rela-
cion al género e identifican el perfeccionismo, la indecisién y el aplazamiento como
caracteristicas asociadas a la conducta de acumulacion (66). Los resultados de otro
estudio muestran una prevalencia entre el 2% y el 5% y, sefialan que el trastorno de
acumulacion podria ser el doble de frecuente que el TOC (67). Es inevitable enton-
ces cuestionarse por qué el trastorno de acumulacion no se diagnostica con mayor
frecuencia y qué implicaciones podria tener para la salud publica en el futuro.

Tratamiento:

Suele resultar complicado implicar a los individuos con Trastorno de Acumu-
lacién en cualquier tipo de tratamiento, debido a su falta de insight y a la resistencia
que muestran a eliminar el desorden y limpiar su casa. Un grupo de investigadores
sugiere involucrar al acumulador y a su familia a través de la entrevista motivacio-
nal para minimizar el dafio que produce esta patologia (68).

Aunque el tratamiento farmacoldgico del Trastorno de Acumulacién sigue
siendo motivo de controversia, algunos investigadores apoyan el uso de la paroxeti-
na o venlafaxina (forma de liberacion prolongada) como una alternativa terapéutica
eficaz, mostrando la venlafaxina una menor tasa de abandono del tratamiento (69).

Conclusiones:

Las evidencias reunidas hasta ahora sugieren que la acumulacién compulsiva
es un sintoma del TOC, mientras que el Trastorno de Acumulacién ha sido ahora
aceptado como una entidad nosolégica con sus propias manifestaciones clinicas
distintivas, su fenomenologia, su perfil neuropsicolégico y su sustrato neurolégico.
El Trastorno de Acumulacién aparece en el DSM-5 como un trastorno en si mismo,
informando los estudios preliminares de una mayor prevalencia que el TOC.
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Sindrome del acento extranjero

El sindrome del acento extranjero (SAE) es un raro trastorno motor del habla
que fue descrito por primera vez por Pierre Marie en 1917 (70), dos aflos més tar-
de por Pick (71), pero quizds es mas conocida la descripciéon de Monrad-Krohn a
finales de los afios 1940 (72,73).

Esencialmente consiste en que, debido a las distorsiones en la articulacién
del lenguaje, el discurso es percibido por los nativos parlantes como con un acento
extranjero.

El SAE se considera una apraxia del habla. La terminologia utilizada inicial-
mente incluia términos como “disartria cortical” o “afasia atdxica”, debido a que
existen dificultades en la motricidad necesarias para pronunciar los fonemas ade-
cuadamente (74). Sin embargo, algunos investigadores creen que el SAE se puede
distinguir de la disartria o la apraxia del habla debido a que éstas implican una arti-
culacién laboriosa. En su lugar, sefialan que las alteraciones en la prosodia verbal,
tal y como describié Monrad-Krohn, causan la percepcidn de un acento extranjero
dentro de la produccién de un discurso normal, no disartrico ni apréxico (75). Sin
embargo, se acepta que tanto los déficits en la prosodia como en la produccién del
lenguaje son esenciales para la produccion de FAS (76).

Con frecuencia, pero no siempre, el “acento extranjero” aparece después de
un periodo de afasia, cuando el sujeto recupera el habla (75,77).

A pesar de que normalmente aparece después de un ACV o dafio cerebral
adquirido, también ha sido descrita en los sintomas iniciales de la afasia primaria
progresiva, en la esclerosis miltiple, como resultado de una metastasis cerebral, en
el contexto de trastornos psiquidtricos tales como el trastorno afectivo bipolar, los
trastornos de conversion o de etiologia poco clara con estudios de neuroimagen no
concluyentes (78-83).

Esta patologia se asocia a lesiones cerebrales en el hemisferio dominante del
lenguaje, en la corteza motora, en la corteza de asociacién motora frontal y en el
nucleo estriado o regién paravermal del cerebelo, mientras que algunos autores
seflalan una disfuncion de las vias de retroalimentacion cortico-subcortical como
factor contribuyente a la aparicion de este sindrome (74,84,85).

Encontramos un informe sobre un caso de remisién espontdnea del SAE 3 afios
después del debut (76), aunque la remisioén espontdnea es rara y dificil de encontrar
en la literatura en casos de “acento extranjero” que persiste durante afios. Muy poco
se sabe acerca de su tratamiento mediante terapia del habla y el lenguaje (73).
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Discusion

Nuestro paciente, de acuerdo a su presentacion y a la informacién recopilada,
comenzod a mostrar sintomas de TOC a una edad temprana. Se trata de un hombre
joven que no se ha casado y que mostrd sintomas que se pueden incluir en el factor
multidimensional II (simetria y obsesiones en cuanto al orden y compulsiones de
conteo) y IV (acumulacién). También present diferentes tics tanto motores como
verbales. El no refiere “alteraciones sensoriales” y nosotros no pudimos obser-
varlas durante las diferentes consultas quellevamos a cabo. Como caracteristicas
premorbidas, el paciente fue descrito como “organizado, escrupuloso, prevenido, y
perfeccionista”, mostrando rasgos compatibles con una personalidad anancéstica.

Present6 una clara conducta de acumulacion, recogiendo miles de libros y
DVDs, viviendo en un piso abarrotado, pero al mismo tiempo en un ambiente lim-
pio. Sabia cudntos articulos tenfa, ya que los habia organizado a través de una lista
completa de objetos. El paciente no mostré ningtin pensamiento obsesivo respecto a
su conducta de acumulacién, mostrdndose ansioso solamente cuando el estado de su
piso fue descubierto y, en un principio, cuando comenzaron los comentarios sobre la
limpieza del piso y la redistribucién de sus pertenencias. El paciente fue capaz de dar,
a su modo de ver, una explicacién vélida y 16gica de su conducta, obviando la evi-
dencia de que tendria que tener miles de amigos y familiares para que su explicacién
tuviera sentido, de modo que mostraba una escasa capacidad de insight.

En los tests cognitivos realizados no mostré alteraciones cognitivas groseras,
sino un leve deterioro en la fluencia verbal y en la memoria anterégrada. Su pen-
samiento abstracto estaba intacto y, sin embargo, era evidente la rigidez cognitiva
en relacién con su conducta de acumulacidn, no estando dispuesto a entretener la
posibilidad que su comportamiento pudiera ser dificil de entender para los demaés.

Después de su ACV, no se constata un periodo de afasia, ni por el paciente
ni por sus familiares. Su discurso era gramaticalmente correcto, no se objetivaba
disartria pero mostré un claro acento gallego que fue percibido por el personal,
familiares, otros pacientes y los familiares de éstos. Creemos que también es de
interés el que su acento recién adquirido desapareciera 6 meses después de la lesion
cerebral inicial. El paciente no mostré ninguna otra alteracién psicopatolédgica, que
la descrita en este documento, y su comportamiento no nos hizo sospechar un tras-
torno psicogénico que pudiera ser responsable de su apariciéon. Tampoco nos pare-
ci6 que su aparicién fuera compatible con el diagndstico de sindrome de Tourette.

Nosotros creemos que el dafio en el niicleo estriado fue la causa de la apari-
cion del SAE, y tan s6lo podemos postular que la regeneracion y plasticidad neu-
ronal después de la lesion inicial son los responsables de su desaparicion.

Curiosamente, que nosotros sepamos, es el tinico caso de TOC en su familia.
En ausencia de carga genética para el TOC y su conducta de acumulacidn, acepta-
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mos que una explicacidn plausible de su etiologia seria una interrupcién del circui-
to fronto-estriado. Teniendo en cuenta que el paciente sufrié una hemorragia en el
nicleo estriado izquierdo, sélo podemos suponer que presentd una disfuncién pre-
ACYV de este circuito, quizd en el niicleo estriado, que fue responsable del TOC, los
tics y la conducta de acumulacién.

También es resefiable que el paciente respondid bien al tratamiento con un
inhibidor especifico de la recaptacién de serotonina (ISRS), sin que se llegara a
asociar un neuroléptico. El tic desaparecio y el paciente estuvo dispuesto a dejar de
adquirir nuevos articulos y redistribuir los materiales almacenados con la ayuda de
sus familiares.

CONCLUSIONES

Creemos que este caso es una prueba mds de que diferentes entidades noso-
l6gicas comparten el mismo circuito neuronal.

Aceptamos que si bien desde una edad temprana el paciente presentd sig-
nos clinicos compatibles con el diagnéstico de TOC, asociados a tics motores y
verbales, fue su conducta de acumulacién lo que adquirié un significado clinico
relevante. Creemos que esto refleja una superposicion de sintomas clinicos multi-
dimensionales en el TOC que pueden cambiar en el tiempo, con la acumulacion, en
este caso, como una manifestacion clinica mas del TOC.

A nuestro entender, este es el primer caso descrito de la variante regional
de SAE en una persona de habla espafiola y también de un paciente que presenta
comorbilidad con TOC, tics y la conducta de acumulacién. A su vez, no somos co-
nocedores de ningtin otro caso de SAE con remisién espontdnea 6 meses después
del ACV inicial.

Figura 2
Imagen de una resonancia magnética nuclear (RMN): imdgenes de un T1 sagital y un T2 axial mostrando un
hematoma cronico con un grado de degeneracion circundante.
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