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Resumen

En 1924 Josef Gerstmann describié un déficit neuropsicoldgico secundario a
una lesion cerebral caracterizado por una incapacidad para reconocer o identificar
los dedos de su propia mano y los de la mano de la otra persona. Denominé a
dicho déficit agnosia digital. Con posterioridad, en una serie de nuevos articulos,
enfatizé la frecuente asociacion de la agnosia digital con la desorientacion dere-
cha-izquierda, la acalculia y la agrafia. Sus observaciones fueron corroboradas por
otros investigadores que denominaron a esta tétrada de sintomas neuropsicologicos
sindrome de Gerstmann. Durante muchos afios, los neuropsicélogos han estado
mayoritariamente de acuerdo en considerar el sindrome como signo patognomaonico
de afectacion parietal en el hemisferio dominante. Sin embargo, ha surgido una
considerable atencidn sobre la significacion neuropsicoldgica de dicho sindrome.
Asi, varios autores han cuestionado su existencia real y han dudado del valor diag-
néstico y tedrico del sindrome de Gerstmann. El presente articulo proporciona una
definicién clinico-fenomenoldgica de este sindrome y relaciona la sintomatologia
con su base neuropatologica segin los datos actuales de la literatura. De acuerdo
con ello, se revalora la significacion neuropsicolégica del sindrome y se consideran
algunas cuestiones actuales.
PALABRAS CLAVE: Sindrome de Gerstmann, revision.

Abstract

In 1924 Josef Gerstmann described «finger agnosia», an apparently hitherto
unrecognized behavioral deficit appearing as a consequence of cerebral disease. In
this and subsequent papers, he called attention to the frequent association of finger
agnosia with right-left disorientation, acalculia, and agraphia. His observations were
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soon confirmed by other investigators, and the tetrad of sympstoms has come to
be known as the Gerstmann’s syndrome. For years neuropsychologists have
considered this syndrome as diagnostic of disease in the dominant parietal lobe.
However considerable attention has been devoted to the neuropsychological
significance of the syndrome. Several authors have questioned its existence and
have tried to cast doubt on its diagnostic value and theoretical importance. This
paper provides the clinical-phenomenologic definition of the syndrome and its
associated features related with its neuropathological significance and reviews the
subject in the light of present day reports. On this basis, the neuropsychological
significance of the syndrome is assessed and some persisting questions are
considered.

KEYy WORDS: Gerstmann’s syndrome, review.

Sindrome de Gerstmann: perspectiva actual

Josef Gerstmann, un joven ayudante del Departamento de Neurologia de la
Universidad de Viena, describié la combinacidon de una tétrada de alteraciones
neuropsicoldgicas que ahora llevan su nombre. En 1924, Gerstmann describio el
caso de una mujer no afasica de 52 afios que, tras haber sufrido un accidente
cerebrovascular, presentaba una incapacidad para reconocer los dedos de su pro-
pia mano y los de cualquier otra persona. Gerstmann denomind este déficit
«agnosia digital». Posteriormente, en otros nuevos casos y de forma similar al
caso original, encontré una frecuente asociacion entre la agnosia digital y otros
sintomas de alteracion del funcionamiento cortical tales como desorientacion de-
recha-izquierda, acalculia y agrafia (Gerstmann, 1930; 1957), que interpreté como
una «disolucion del conocimiento morfolégico de la mano y de la habilidad para
usarlas en las operaciones de célculo y escritura» (Gerstmann, 1924; 1940). En 1930
Gerstmann escribid, en una descripcion completa del sindrome, que todos sus
pacientes con dicha sintomatologia neuropsicoldgica presentaban lesiones en el
I6bulo parietal dominante para el lenguaje, y méas concretamente, en la region de
la circunvolucidn angular izquierda y su transicion hacia la segunda circunvolucién
occipital.

Aunque en un principio se consideré que la agnosia digital era inédita, y que fue
Gerstmann el primero en denominar dicho trastorno, ya en 1888 Jules Badal, un
oftalmdlogo clinico de Burdeos, publicé un detallado caso de una mujer (Valérie)
que, tras presentar una eclampsia severa acompariada de edema, convulsiones, coma
y anemia, mostraba diversas alteraciones neuropsicoldgicas entre las que se incluian
la agnosia digital y los otros signos del sindrome de Gerstmann (Benton y Meyers,
1956; Jewesbury, 1969). Badal no llegd a ninguna conclusion diagndstica e hipotetizd
una causa puramente funcional, en términos de histeria traumatica, o una posible
lesion orgénica (Gerstmann, 1957) de probable etiologia vascular (Benton y Meyers,
1956) con posible implicacion biparietal (Gerstmann, 1957). Dicha observacion fue
pasada por alto por la comunidad cientifica, con la excepcion de Arnold Pick, quien
se refirid a ella en varias ocasiones en 1898 y 1908 (Benton y Meyers, 1956; Critchley,
1966). No obstante, el hecho de que Badal ya describiera en el siglo pasado la agnosia
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digital y los otros tres componentes del sindrome de Gerstmann, no desmerece la
contribucion de Josef Gerstmann en su «redescubrimiento», puesto que establecio
claramente la relacién entre dichos déficit neuropsicoldgicos y su significado
neuropatolégico (Benton y Meyers, 1956).

Puesto que estos complejos sintomas no siempre aparecen juntos (Benton, 1961,
Jewesbury, 1969; Joseph, 1990), se ha generado una considerable controversia so-
bre la especificidad e incluso la existencia per se del sindrome de Gerstmann (Benton,
1961; Benton, 1977; Botez, Botez y Olivier, 1985; Critchley, 1966; Geschwind y Strub,
1975; Poeck y Orgass, 1966), asi como de su significacién (Benton, 1977; Benton y
Meyers, 1956). Los mas escépticos han argumentado que el grado de intercorrelacion
entre los cuatro componentes que configuran el sindrome es baja o incluso nula, y
gue estos cuatro signos no tienen ni un significado neuropsicoldgico especifico ni
una localizacién consistente, haciendo dudosa la existencia del sindrome como tal
(Benton, 1961; Critchley, 1966; Heimburger, Demyer y Reitan, 1964). Poeck y Orgass
(1966) llegaron a sugerir que la presencia del sindrome de Gerstmann puede ser
meramente indicativa de una sutil afasia. Con dicha afirmacion apoyaban la hipote-
sis de Benton (1961), quien afirm6 que en muchos casos de leve sintomatologia
afasica ni tan siquiera esta presente la tétrada clinica de Gerstmann, y la de
Heimburger y colaboradores (1964), que concluyeron que la tétrada de Gerstmann
se encuentra frecuentemente asociada a una afasia.

Sin embargo, de forma paralela, otra serie de trabajos han demostrado que el
sindrome de Gerstmann puede considerarse como entidad neuropsicolégica y ma-
nifestarse en ausencia de sintomatologia afasica (Botez, Botez y Olivier, 1985;
Gerstmann, 1957; Moreno et al., 1991; Sobota, Restum y Rivera, 1985; Strub y
Geschwind, 1974), o de cualquier otra alteracién cognitiva (Benton, 1992;
Gerstmann, 1957). En apoyo a dicha postura tedrica, se han descrito varios casos
con sindrome de Gerstmann puro secundario a una lesién circunscrita en la circun-
volucion angular y I6bulo parietal superior izquierdo (Benton, 1992; Mazzoni, Pardoni,
Giorgetti y Arena, 1990; Roeltgen, Sevush y Heilman, 1983; Sobota, Restum y Rive-
ra, 1985; Strub y Geschwind, 1974; Varney, 1984) (ver tabla 1). Adicionalmente, se
han podido reproducir los cuatro componentes del sindrome mediante estimulacion
cortical de la region de la circunvolucién angular y minimamente en su transicion a
la circunvolucion supramarginal (Morris et al., 1984).

Roeltgen et al. (1983) fueron los primeros en presentar el primer caso de sindro-
me de Gerstmann puro, en ausencia de cualquier otro tipo de alteracién
neuropsicolégica, secundario a una lesién focal en el 16bulo parietal izquierdo. La
tomografia computadorizada (TC) objetivd una discreta lesién isquémica que impli-
caba, especificamente, la zona superior y posterior del giro angular y supramarginal
izquierdo. Varney (1984) describi6é un caso con un sindrome de Gerstmann inicial, y
secundario a una lesién vascular, al que posteriormente se le afiadieron nuevos déficit
neuropsicolégicos. La paciente, una mujer de 59 afios, ingresé con un cuadro de
debilidad muscular progresiva de las extremidades superior e inferior izquierdas y
episodios de vértigo. La TC al ingreso puso de manifiesto una sefial hiperdensa en
la region parietal izquierda superior. La exploracion neuropsicolégica demostré la
presencia de la clasica tétrada de Gerstmann, sin ningln otro tipo de alteracion
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Tabla 1.

Casos de sindrome de Gerstmann recogidos en literatura (1924-1996)
AUTOR/ES ANO CASO LOCALIZACION HEMISFERIO ETIOLOGIA
Gerstmann 1924 1 giro angular izquierdo vascular
Herrmann y Poltz 1926 2 giro angular y 2° giro occipital derecho vascular
Gerstmann 1927 1 zona parieto-occipital izquierdo tumoral
Gerstmann 1930 2 zona parieto-occipital izquierdo vascular
Lange 1930 temporo-parieto-occip. izquierdo vascular
Lange 1933 parietal izquierdo vascular
Mussio-F. y Rawak 1934 hemisférica extensa izquierdo tumoral
Muncie 1935 1 parieto-occipital izquierdo tumoral

2 parietal bilateral
Nielsen 1938 1 zona posterior izquierdo tumoral (metastasis)
Olsen y Ruby 1941 parietal izquierdo vascular
Stengel y Vienna 1944 bilateral vascular
Arbuse 1947 parieto-occipital izquierdo tumoral
Critchley 1953 35118 parietal izquierdo tumoral
CS. parietal izquierdo tumoral
JW. hemisférica extensa izquierdo vascular
32579 parietal izquierdo tumoral
22019 parietal izquierdo vascular
25140 hemisférica extensa izquierdo vascular
LBl parieto-temporal izquierdo tumoral
AP. bilateral vascular
23452 parietal bilateral vascular
FEW. bilateral atrofia
24033 parieto-occipital bilat. vascular
12621 bilateral vascular
36459 giro angular izquierdo tumoral
35427 hemisférica extensa izquierdo vascular
Russell y Espir 1961 68 parietal anterosuperior izquierdo vascular
Kinsbourne y Warrington 1962 1 bilateral atrofia cortical
2 bilateral atrofia cortical
3 bilateral atrofia cortical
4 bilateral atrofia cortical
5 bilateral esclerosis maltiple
6 izquierdo degenerativa
Kinshourne y 1962 7 parietal posterior izquierdo tumoral
Warrington 8 parieto-occipital izquierdo tumoral
9 parieto-temporal derecho vascular
Heimburger et al. 1964 23 casos
78% giro angular izquierdo vascular o tumoral
13% bilateral TCE/dafio difuso
9% hemisférica extensa derecho tumoral
Poeck y Orgass 1966 4 casos hemisferio izdo. o bilat.
Benson y Denckla 1969 1 parietal posterior izquierdo vascular
2 parietal posterior izquierdo tumoral
Kinshourne y Rosenfield 1974 1 parieto-temporal posterior izquierdo vascular
Strub y Geschwind 1974 1 bilateral atrofia
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AUTOR/ES ANO CASO LOCALIZACION HEMISFERIO | TIPO DE LESION
Hrbeck 1977 1 parietal medial y sup. difusa tumoral
2 parietal izquierdo tumoral
3 hemisférica extensa izquierdo tumoral
4 parieto-temporal izquierdo | vascular hemorragica
5 parietal izquierdo vascular
6 parietal inferior izquierdo vascular
7 parietal anterior izquierdo
8 parieto-temporal izquierdo TCE
9 parietal izquierdo encefalitis difusa
10 parietal inferior izquierdo vascular
11 bilateral izquierdo atrofia
12 temporal tumoral
13 temporal izquierdo | vascular hemorragica
14 fronto-temporal izquierdo tumoral
15 fronto-temporal izquierdo tumoral
17 izquierdo vascular (embolia)
Kertesz 1979 1 parietal izquierdo vascular
2 parietal izquierdo vascular
3 parietal izquierdo vascular (aneurisma)
4 parietal izquierdo | vascular hemorréagico
5 no especificado izquierdo TCE
6 parietal tumoral
7 parietal izquierdo tumoral
8 parietal izquierdo tumoral
Kertesz (cont.) 1979 9 bilateral tumoral
Rosati y De Bastiani 1979 1 temporo-parieto-occipit. izquierdo tumoral
Roeltgen et al. 1983 1 parietal izquierdo vascular
Varney 1984 1 talamo izquierdo vascular (hematoma)
Sobota et al. 1985 1 giro postcentral izquierdo vascular
Mazzoni et al. 1990 1 giro angular izquierdo TCE abierto
Cipollotti et al. 1991 1 parieto-frontal izquierdo vascular isquémica
Moreno et al. 1991 1 parietal izquierdo | vascular hemorragica
Santos et al. 1991 1 télamo posterior izdo. vascular isquémica
Kumar y Mollison 1993 1 parietal izquierdo vascular
Cirelli et al. 1994 1 hemisférica extensa izquierdo | vascular hemorragica
lkeda et al. 1994 1 Parietal izquierdo encefalopatia HIV
Casado et al. 1995 1 parietal superior izquierdo | vascular (angiopatia)
Total: 109 Parietal: 36 Hemisf. izquierdo: 86 Vascular: 37
Parieto-frontal: 1 Hemisf. derecho: 2 Tumoral: 25
Parieto-occipital: 6 Bilateral: 15 TCE: 5
Parieto-temporal: 5 Atrofia: 6
Parieto-temporo-occip.: 2 EM:1
Télamo izquierdo: 1 Encefalitis: 2

Lesion extensa; 5

Degenerativa: 1

TCE: traumatismo craneo-encefalico; E.M.: esclerosis mdltiple
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cognitiva. A los 29 dias del ingreso, la paciente presentd un episodio de crisis
convulsiva con un empeoramiento de la plegia muscular y la presencia de una afasia
no fluente con una grave alteracion de las habilidades visoconstructivas que se afia-
dieron al sindrome de Gertsmann inicial. La TC demostré que la lesién, que
incialmente se encontraba focalizada en la parte superior del I6bulo parietal izquier-
do, se habia extendido ampliamente por el hemisferio izquierdo.

Por otro lado, Geschwind y Strub (1975) sefialan que resulta irrelevante la
intercorrelacion entre los cuatro signos del sindrome o con otras alteraciones
neuropsicolégicas. Lo que es verdaderamente importante es la habilidad para pre-
decir la totalidad de los componentes que configuran el sindrome. De hecho, el
valor predictivo del sindrome de Gerstmann esta sencillamente establecido: cuando
los cuatro elementos de la tétrada estan presentes, se predice con un alto grado de
exactitud la presencia de una lesién parietal izquierda (Benson y Geschwind, 1985;
Geschwind y Strub, 1975; Strub y Geschwind, 1974). Finalmente, otros trabajos han
apoyado la entidad del sindrome, mostrando que el sindrome de Gerstmann del
desarrollo puede estar presente en nifios con o sin dislexia (Benson y Geschwind,
1970). Segun Benson y Geschwind (1970) estos nifios bien sufren la clasica tétrada
mas la apraxia constructiva, o bien pueden mostrar los componentes aislados. Ade-
mas, es frecuente que el cociente intelectual verbal sea significativamente maés alto
gue el manipulativo.

Descripcion del sindrome

Como se ha sefialado anteriormente, como entidad neuropsicoldgica y
neuroldgica, el sindrome de Gerstmann es una constelacién de cuatro signos
neuropsicolégicos diferenciados: la agnosia digital, la acalculia, la desorientacion
derecha-izquierda y la agrafia sin alexia (Benton, 1977; Benton, 1992; Moreno et
al., 1991). Cada componente de la tétrada se traduce en una alteracién especifica
de una funcién neocortical adquirida. Ademas, puede llegar a ser complejo demos-
trar cada uno de dichos elementos y, por tanto, deberan explorarse de forma espe-
cifica.

Agnosia digital

El déficit neuropsicoldgico central del sindrome de Gerstmann es la agnosia digital
(Gerstmann, 1924; 1957). No obstante, y reconocido por el propio Gerstmann, la
agnosia digital es el componente de la clasica tétrada maés dificil de definir o demos-
trar (Benson y Geschwind, 1985). La agnosia digital no debe considerarse como una
forma de debilidad de los dedos de la mano (Joseph, 1990), o como una incapaci-
dad del paciente para reconocer los dedos como tales (Strub y Geschwind, 1983).
Clasicamente, queda definida como la falta de habilidad para reconocer, identificar,
diferenciar, nombrar, seleccionar, sefialar y orientar los dedos de forma individual
bien de la propia mano o de la de otras personas (Gerstmann, 1957).

Cada uno de los aspectos que definen a la agnosia digital pueden considerarse
como una funcion lo suficientemente diferenciada como para precisar de mecanis-
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mos neuropsicoldgicos diferenciados para su correcta ejecucion (Benton, 1977; Strub
y Geschwind, 1983). Asi, en algunos pacientes, la alteracién de uno de los elemen-
tos que definen la agnosia digital puede ser mas prominente que otro. De hecho,
en algun momento del curso histérico para definir la agnosia digital, cada uno de
estos aspectos han recibido nombres bien diferenciados (Benton, 1977). Asi, la in-
capacidad para denominar con los dedos se ha descrito como «afasia digital», o la
incapacidad para mover los dedos de forma individual recibi6 el término de «apraxia
digital». No obstante, si bien es cierto que la descripcion y etiquetaje de cada uno
de los elementos que configuran la agnosia digital permite enfatizarlos, esta proli-
feracion de términos ni es necesaria ni resulta practica (Strub y Geschwind, 1983).

Frecuentemente, la agnosia digital se manifiesta como un defecto parcial puesto
que el paciente identifica de forma inconsistente los dedos de la mano y, en gene-
ral, son los tres dedos de la zona media de la mano los que quedan mas afectados
en su capacidad de reconocimiento (Botez, Botez y Olivier, 1985; Joseph, 1990;
Moreno et al., 1991; Strub y Geschwind, 1983). Los pacientes no son conscientes
de sus errores y por lo tanto no hacen ningun esfuerzo para corregirlos (Botez, Botez
y Olivier, 1985; Moreno et al., 1991). Para poderse establecer un diagnéstico de
agnosia digital deben excluirse los déficits de comprension y denominacion puesto
gue las pruebas verbales de reconocimiento digital precisan la preservacién de di-
chas funciones linguisticas (Benson y Geschwind, 1985; Devinsky, 1992b; Kinsbourne
y Warrington, 1964). En consecuencia, al determinar la presencia de agnosia digital
se asume que ésta no es una mera manifestacién de una afasia puesto que es un
déficit especifico de reconocimiento (Strub y Geschwind, 1983). Por otro lado, la
alteracion de la codificacion visual y somatosensorial también puede interferir con
el reconocimiento de los dedos y, en consecuencia, también debe excluirse (Benson
y Geschwind, 1985; Devinsky, 1992b; Kinsbourne y Warrington, 1964). Ademas,
previa exploracion de la agnosia digital, el clinico debe asegurarse de que el pacien-
te no presenta ningun déficit sensorial 0 motor primario que pueda distorsionar la
conclusion diagndéstica (Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Strub y Geschwind,
1983).

Se han descrito varias tareas verbales y no verbales para explorar la agnosia digital
(Benton, 1977; Jewesbury, 1969; Strub y Geschwind, 1983). Kinsbourne y Warrington
(1964) concluyeron que la agnosia digital implicaba una incapacidad para apreciar
la posicidn y secuencia actual de los dedos de las manos. De acuerdo con esta de-
finicion propusieron dos pasos sencillos para explorar dicha funcion. En primer lu-
gar, pidiéndole al paciente que cerrara sus 0jos, el clinico tocaba dos dedos no con-
secutivos de la mano del paciente (por ejemplo el indice y el anular) y se le pedia
gue indicara cuantos dedos habia entre los dos que se le habian tocado. Finalmen-
te, en un segundo item, y de nuevo manteniendo al paciente con los ojos cerrados,
el clinico tocaba dos posiciones distintas de los dedos de la mano del paciente, bien
en el mismo dedo o en dedos diferentes, y se le pedia que indicara si se le habia
tocado uno o dos dedos. Heimburger et al. (1964) utilizaron otro sencillo método
para explorar la agnosia digital. En primer lugar establecieron un sistema de desig-
nacion de los dedos, comun para el paciente y el clinico, bien por el nombre de los
dedos o asignando un nimero a cada dedo. Posteriormente, manteniendo el pa-



424 Joan Deus, Raul Espert y José Francisco Navarro

ciente los ojos cerrados, el clinico tocaba lenta y suavemente los dedos del paciente
y éste debia identificar, tan pronto como pudiera, el dedo que se le habia tocado.
Los autores consideraron que un sujeto presentaba agnosia digital si cometia como
minimo un 20% de errores en el reconocimiento digital.

Tradicionalmente, la agnosia digital se manifiesta en ambas manos (Joseph, 1990;
Moreno et al., 1991; Strub y Geschwind, 1983), si bien se ha descrito una forma
unilateral (mediante la exploracion del reconocimiento digital con un test no verbal)
en la mano contralateral al hemisferio cerebral lesionado (Gainotti y Tiacci, 1973).
Clasicamente, se asume que la agnosia digital es consecuencia de una lesién parietal
izquierda (Benton, 1977; Gerstmann, 1957; Strub y Geschwind, 1983). Raramente
la agnosia digital est4 producida por lesiones en el hemisferio derecho (Joseph, 1990;
Strub y Geschwind, 1983), aunque se ha descrito que algunos pacientes pueden
presentar algunas alteraciones de las habilidades visoconstructivas (Joseph, 1990)
debido a lesiones bilaterales, asociandose en este Ultimo caso, y casi invariablemen-
te, con una demencia (Gainotti, Messerli y Tissot, 1972). Una via para determinar si
la afectacion de la capacidad de reconocimiento digital estd producida por una le-
sion del hemisferio derecho o izquierdo se basa en determinar si el paciente tiene
mas problemas para reconocer los dedos de la mano derecha o de la izquierda, o
bien en transferir la informacion de una mano a otra. Es decir, si al estimular un
dedo de la mano derecha el paciente es capaz de indicar dicho dedo en su mano
izquierda. No deberia diagnosticarse la posible presencia de dafio cerebral Unica-
mente en base a una pobre ejecucion de la capacidad de reconocimiento sino se-
gun un patrén general de alteracion (Joseph, 1990).

Los neuropsicdlogos se han cuestionado cémo es posible que una lesién focal
unilateral izquierda pueda afectar el reconocimiento de ambas manos. Se han es-
peculado varias hipétesis explicativas. El propio Gerstmann y otros autores posterio-
res han considerado que la agnosia digital es un aspecto restringido de la
autotopagnosia o incapacidad para apreciar topograficamente el esquema coporal
(Jewesbury, 1969). Sin embargo, normalmente la agnosia digital se manifiesta de
forma aislada sin que el paciente muestre una autotopagnosia generalizada (Strub
y Geschwind, 1983). Stengel (1944), desde una perspectiva de procesamiento
visoespacial, consideré que la agnosia digital era basicamente una alteracién en la
capacidad para juzgar la posicion relativa de los dedos. Una nueva propuesta, y quiza
la més viable, surge al considerar el modelo explicativo de la apraxia ideomotriz. Es
bien sabido que una lesion unilateral parietal izquierda produce una apraxia
ideomotriz de ambas manos, de la misma forma que se observa una agnosia digital
bilateral por una lesién focal unilateral izquierda. En consecuencia, cabe especular
que el hemisferio izquierdo, o dominante para el lenguaje, procesa el conocimiento
complejo sensorial y motor para ambas manos (Geschwind, 1975).

Acalculia
La incapacidad para operar con numeros o de realizar calculos aritméticos puede

ser secundario a una diversidad de causas que aparecen como resultado de una
lesion que puede implicar a diferentes regiones del cerebro (Jospeh, 1990). Ade-
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mas, en muchos casos, el paciente puede parecer que tiene dificultades para resol-
ver problemas matemaéticos cuando, de hecho, la capacidad de célculo per se esta
preservada. Es decir, la aparente dificultad de célculo puede atribuirse a alteraciones
de la habilidades visoespaciales, lingiisticas, gnosicas o de lectura (Joseph, 1990;
Strub y Geschwind, 1983).

La acalculia observada en el sindrome de Gerstmann, ha sido objeto de escasos
estudios. Ademas no existe un acuerdo acerca del tipo de trastorno del célculo ob-
servado en dicho sindrome. Inicialmente, el propio Gerstmann la definié como una
incapacidad para poder realizar operaciones aritméticas (Gerstmann, 1940, 1957).
Contrariamente, Critchley (1953) la catalogé basicamente como una acalculia espa-
cial e indic6 que era mucho mas evidente cuando el paciente realizaba célculo escri-
to. Kinsbourne y Warrington (1962) observaron una combinacién de errores en el
proceso de célculo, sin poder especificar ninguna forma especifica de acalculia.

Asi y todo, algunos autores defienden que el trastorno de célculo observado en
el sindrome de Gerstmann puede definirse como una pérdida adquirida de las ha-
bilidades o conceptos bésicos del proceso de célculo (Botez, Botez y Olivier, 1985;
Devinsky, 1992b; Strub y Geschwind, 1983) que no esta causada por alteraciones
del lenguaje, de la escritura o lectura, o de alteraciones de la capacidad visoespacial
(Devinsky, 1992b; Joseph, 1990). Esta alteracién del célculo se ha denominado
acalculia primaria o anaritmética (Joseph, 1990; Strub y Geschwind, 1983). Es
una alteracion aritmética pura y no esta acompafiada de otras alteraciones
neuropsicolégicas (Joseph, 1990). Esta caracterizada por una alteracion en la capa-
cidad para mantener un orden, para planificar correctamente una secuencia y para
manipular correctamente los nimeros (Cipolotti, Butterworth y Denes, 1991;
Jewesbury, 1969; Joseph, 1990). Los pacientes son incapaces de calcular mental-
mente o con papel y 1apiz. Asimismo, cometen errores en la lectura y la interpreta-
cion de los signos aritméticos, tales como «+» y «x» (Benton, 1977; Joseph, 1990).

La evaluacion de la acalculia debe ser precisa y amplia, lo cual permitira determi-
nar la forma del trastorno de célculo que presenta el paciente (Cipolotti, Butterworth
y Denes, 1991; Strub y Geschwind, 1983). Previamente, el clinico deberia saber el
nivel de calculo aritmético premoérbido del paciente para poder detectar, dicha alte-
racién sin errores diagndsticos. Los métodos de evaluacion més empleados han sido
los siguientes: contar hacia atrds a partir de 30; valorar el concepto del nimero
preguntando al paciente cuél de los dos nimeros expuestos es mayor; valorar la
capacidad de trasladar el concepto del nimero en un simbolo verbal y escrito, bien
pidiendo al paciente que diga y escriba el nUmero total de objetos que se le mues-
tran, o solicitAndole que lea una serie de numeros o que precise el nUmero de de-
dos que se le muestran, o mediante el célculo oral y escrito, estableciendo una je-
rarquia del grado de dificultad de los items.

La acalculia puede producirse por una lesién en cualquier zona de la corteza y
por si sola no tiene valor localizador. No obstante, ciertos aspectos relacionados con
el calculo pueden ayudar a definir las areas corticales lesionadas. De hecho, la acalculia
puede ir asociada con afasia y con lesiones del hemisferio derecho que causan la
apraxia constructiva, las alteraciones visoespaciales y la negligencia unilateral (Benton,
1977; Dahmen, Hartje, Bussing y Sturm, 1982; Grafman, Passafiume, Faglioni y Boller,
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1982). En consecuencia, la acalculia espacial se relaciona casi siempre con una le-
sibn parietal derecha. Una acalculia afésica, agrafica o aléxica se observa general-
mente en las lesiones del hemisferio dominante para el lenguaje. Habitualmente, la
anaritmética es el resultado de una lesion bilateral aunque también se ha observado
en pacientes con lesiones parietales del hemisferio izquierdo (Benton, 1977; Strub y
Geschwind, 1983). Ha sido esta Ultima forma de trastorno de calculo la que gene-
ralmente se ha descrito en el sindrome de Gerstmann (Gerstmann, 1940; Joseph,
1990; Cipolotti, Butterworth y Denes, 1991), implicAndose el I6bulo parietal inferior
izquierdo para el control de dicha funcién, al igual que para la agnosia digital. Esta
posible relacion entre ambas funciones cognitivas no debe resultar extrafia
(Gerstmann, 1957). De hecho, durante el proceso evolutivo infantil se observa que
los nifios para aprender a calcular cuentan primero con los dedos de sus manos. Ello
sugiere que la asociacion de la agnosia digital y la acalculia puede ser un vestigio
del desarrollo cognitivo (Devinsky, 1992b; Gerstmann, 1957; Jewesbury, 1969), y
estar controladas por la misma regién cortical.

Desorientacién derecha-izquierda

La desorientacién derecha-izquierda se define como la incapacidad para nom-
brar o sefialar el lado derecho e izquierdo de los objetos, incluyendo las partes del
cuerpo del paciente y del clinico que lo explora (Benton, 1977; Botez, Botez y Olivier,
1985; Gerstmann, 1957; Jewesbury, 1969; Joseph, 1990; Strub y Geschwind, 1983).
Esta definicion implica que la desorientacion derecha-izquierda representa una difi-
cultad generalizada en la aplicacién del concepto espacial de la orientacion lateral
del cuerpo (Strub y Geschwind, 1983). El propio Josef Gerstmann la denomind
agnosia somato-lateral (Gerstmann, 1957). De nuevo se debe descartar la pre-
sencia de alteraciones del lenguaje, particularmente la capacidad de comprension, y
de heminegligencia unilateral puesto que pueden causar errores en la exploracién
(Benson y Geschwind, 1985).

Es comudn el hecho de utilizar la combinacion de tests para explorar la agnosia
digital y la desorientacién derecha-izquierda. No obstante, es conveniente diferen-
ciar ambos trastornos puesto que no es infrecuente que aparezcan de forma inde-
pendiente (Devinsky, 1992b). Para explorar dicha funcion se han utilizado habitual-
mente test verbales y no verbales que incluyen tareas de menor a mayor dificultad
(Benton, 1977; Jewesbury, 1969). Puesto que cada una de las preguntas que se
formulan al paciente tienen Unicamente dos posibles respuestas, derecha o izquier-
da, deberan utilizarse suficientes ensayos en los que las respuestas se hayan
aleatorizado para evitar errores diagndsticos (Strub y Geschwind, 1983).

La forma més breve y facil de demostrar esta alteracién consiste en preguntar al
paciente que muestre su mano derecha o izquierda, o bien que sefiale la partes
derecha o izquierda de su propio cuerpo o del clinico (Benson y Geschwind, 1985;
Jewesbury, 1969). En general, cada uno de los items que configuren el test pueden
utilizarse en base a tres posibles formas de orientacion: sobre el propio paciente,
sobre el clinico que se sitla enfrente del paciente y sobre el clinico ubicado en una
posicién inusual (v.g. sentado al lado del paciente con las piernas cruzadas) (Strub y
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Geschwind, 1983). Dentro del bloque de tareas verbales cominmente se han utili-
zado las siguientes formas de items: el paciente debe denominar el lado del cuerpo
sefialado por el clinico; el clinico indica al paciente que sefiale la parte de un lado
del cuerpo (v.g. sefiale su oreja izquierda); y las instrucciones cruzadas (v.g. con su
mano derecha sefiale su oreja izquierda). En casos leves tan sélo las instrucciones
cruzadas permitirdn detectar la desorientacion derecha-izquierda. Aquellos pacien-
tes que cometan errores en las tareas en que el clinico se sitle frente a él presenta-
ran una alteracion moderada. Aquellos pacientes con un marcado déficit comete-
ran errores de orientacidn en su propio cuerpo (Joseph, 1990; Strub y Geschwind,
1983).

En las tareas no verbales el paciente se sienta en el lado opuesto del clinico y se
le instruye especificamente para que sefiale la zona de su cuerpo que el clinico pre-
viamente ha indicado en su propio cuerpo (Strub y Geschwind, 1983). Finalmente,
es interesante destacar que entre los sujetos adultos presumiblemente sanos o
neurolégicamente intactos, aproximadamente el 18% de las mujeres y el 9% de los
varones presentan errores en las tareas de orientacion derecha-izquierda (Wolf, 1973),
aspecto que debe tenerse en cuenta a la hora de establecer conclusiones diagnosticas.

La desorientacién derecha-izquierda se detecta raramente cuando el paciente sufre
lesiones en hemisferio derecho (Gerstmann, 1930) y normalmente se asocia con
lesiones parieto-occipitales del hemisferio izquierdo, dato que resulta extrafio dado
gue la mitad derecha del cerebro tiene una importante implicacién en la sintesis
espacial y analisis geométrico. No obstante, la orientacién derecha-izquierda tras-
ciende el espacio geométrico y subyace en la esfera del lenguaje. Es decir, «izquier-
da» y «derecha» son designadas por palabras y definidas linglisticamente (Joseph,
1990). Sin embargo, es necesario un correcto desarrollo del concepto autotopografico
del propio cuerpo y de la interiorizacion de la simetria derecha-izquierda para lograr
una correcta conceptualizacion de la lateralidad (Strub y Geschwind, 1983). En con-
secuencia, la confusion derecha-izquierda se encuentra fuertemente relacionada con
problemas que integran coordenadas espaciales dentro de un esquema linguistico
(Joseph, 1990).

Agrafia pura

La agrafia se define como una alteracion adquirida del lenguaje escrito secunda-
ria a una lesién cortical. Desgraciadamente, las correlaciones clinico-anatomicas de
un trastorno aislado de la escritura son mucho menos claras y precisas que cual-
quier otro trastorno del lenguaje (Benson y Geschwind, 1985). Como cualquier otra
funcion neocortical compleja, la agrafia puede estar causada por la alteracion de
una variedad de funciones neuropsicolégicas (Strub y Geschwind, 1983), sean
lingUisticas, préxicas o visoespaciales (Benton, 1977; Vignolo, 1983). Sin embargo,
habitualmente se observa un lenguaje afésico cuando se presenta una alteracion
del lenguaje escrito (Benson y Geschwind, 1985; Vignolo, 1983).

La agrafia pura es poco frecuente (Devinsky, 1992; Vignolo, 1983) y, de hecho,
su existencia ha sido objeto de debate y de controversia (Strub y Geschwind, 1983).
Queda definida como una alteracion del lenguaje escrito sin alexia ni otro trastorno
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afésico, en ausencia de un apraxia o alteracién visoespacial (Benson y Geschwind,
1985; Devinsky, 1992; Vignolo, 1983). Se caracteriza por una importante alteracion
de la escritura espontanea y al dictado, mientras que la escritura copiada se en-
cuentra considerablemente preservada (Botez, Botez y Olivier, 1985; Jewesbury, 1969;
Moreno et al., 1991; Strub y Geschwind, 1983). En consecuencia, la alteracion queda
circunscrita en el plano meramente lingtistico, con muy poca o0 ninguna manifesta-
cién apraxica (Vignolo, 1983), si bien algunos autores han considerado que la for-
ma de agrafia presente en el sindrome de Gerstmann es de tipo apraxico (Benton,
1977; Strub y Geschwind, 1983), aunque no todos los autores aceptan esta catego-
ria (Benson y Geschwind, 1985; Strub y Geschwind, 1983; Vignolo, 1983), en la
medida en que consideran que esta agrafia es debida a una incapacidad para poder
utilizar los programas sensorio-motrices necesarios para escribir las letras o las pala-
bras (Strub y Geschwind, 1983).

En la valoracion de la agrafia, como en otras funciones neuropsicolégicas, debe-
ria emplearse un material que contenga items graduados de menor a mayor dificul-
tad incluyendo letras, nimeros, palabras y oraciones. Las pruebas mas utilizadas como
método de exploracion del lenguaje escrito son la escritura al dictado, la escritura
esponténea, la escritura copiada y, finalmente, se deberia utilizar el anagrama de
letras cuando esté presente una alteracién praxica (Strub y Geschwind, 1983).

La lesién que ocasiona una agrafia pura parece quedar circunscrita en el I6bulo
parietal izquierdo superior (Auerbach y Alexander, 1981; Kinsbourne y Rosenfield,
1974), aunque también se han descrito casos con lesiones frontales posteriores del
hemisferio izquierdo y del I6bulo temporal izquierdo (Dubois, Hecaen y Marcie, 1969;
Rapcsak, Arthur y Rubens, 1988; Rosati y De Bastiani, 1979). Se ha hipotetizado
que la regién parietal postero-superior izquierda (areas 5 y 7 de Brodmann) resulta
bésica para la integracién sensoriomotriz-linglistica necesaria para la escritura
(Vignolo, 1983). Precisamente, se considera que es en esta zona del cortex parietal
donde se almacenan las imagenes cinestésicas necesarias para poder realizar los
movimientos de las manos para escribir, las cuales se integran con la percepcion
visoespacial de las letras procesada por el cértex parietal inferior y parieto-occipital
(giro angular y zonas periféricas). Las lesiones en esta zona cortical parece que bien
destruyen los programas cinestésicos de los grafemas, o bien impiden su integra-
cién con los sistemas linguisticos visuales y verbales (Strub y Geschwind, 1983).

Localizacion anatémica

Cada componente aislado del sindrome de Gerstmann se produce por una le-
sibn que puede tener diferentes localizaciones y, en consecuencia, un componente
individual de dicha tétrada tiene un escaso valor localizador. Contrariamente, si bien
es dificil observar dicho sindrome de forma pura, siendo mas frecuente el hallazgo
de formas incompletas o ampliadas (Benton, 1977; Benton y Meyers, 1956; Casa-
do, Jarrin, Madrid y Gil-Peralta, 1995; Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Jewesbury,
1969; Moreno et al., 1991), cuando los cuatro signos neuropsicoldgicos aparecen
juntos no cabe duda de que estéd implicado el I6bulo parietal posterior dominante
para el lenguaje (Gerstmann, 1957), y es entonces cuando el sindrome de Gerstmann
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posee un gran valor localizador (Benson y Geschwind, 1985; Moreno et al., 1991,
Strub y Geschwind, 1983). Sin embargo, se han descrito casos con lesiones cerebra-
les difusas o con afectacion bilateral (Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Hrbeck,
1977; Kertesz, 1979; Kinsbourne y Warrington, 1962; Muncie, 1935; Stengel y
Vienna, 1944; Strub y Geschwind, 1974).

De los pocos casos en que se ha descrito el sindrome de Gerstmann con una
lesion no localizada en el 16bulo parietal, se ha observado que el paciente no tenia
el hemisferio izquierdo dominante para el lenguaje o bien existian lesiones multiples
(Benson y Geschwind, 1985). Pocos son los casos descritos con lesiones en el he-
misferio derecho. Entre ellos se incluyen bien pacientes con dominancia manual zur-
da o pacientes con lesiones neoplasicas parietales derechas extensas con un claro
efecto de compresion intracraneal (Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Hermann y
POltz, 1926). En general, se asume que una persona con dominancia manual diestra
gue presente un sindrome de Gerstmann completo tendra, con mucha probabili-
dad, una lesion parietal izquierda (Strub y Geschwind, 1983). Heimburger et al. (1964)
constataron este hecho al observar que el 95% de los pacientes con un sindrome
de Gerstmann completo tenian una lesién parietal izquierda, si bien 45 de sus 46
casos presentaban un trastorno afésico y todos ellos una apraxia constructiva.

Gerstmann ya sugiri6 que la combinacién de agnosia digital, desorientacion
derecha-izquierda, acalculia y agrafia, era indicativa de una lesion en el I6bulo parietal
dominante para el lenguaje, especificamente en el giro angular, I6bulo parietal su-
perior y en su transicion hacia la segunda circunvolucion occipital (Gerstmann, 1930;
1940; 1957). Heimburger et al. (1964) estaban de acuerdo con la implicacién del
giro angular en el sindrome de Gerstmann, aungue matizaron gque no ocurria en
todos los pacientes. Estudios posteriores afiadieron nuevos casos, revisados por
Critchley (1966), quien observd que la mayoria de ellos mostraban una lesion en el
&rea de conjuncién del I6bulo parietal y occipital y casi sin excepcidn en el hemisfe-
rio izquierdo o dominante.

Hrbek (1977) describi6é 17 pacientes que mostraban exclusivamente los cuatro
componentes del sindrome de Gerstmann, argumentando que la lesién debia estar
ubicada necesariamente en la zona limitrofe entre el giro supramarginal y el lI6bulo
parietal superior. Roeltgen et al. (1983) describieron un Unico caso con un sindrome
de Gerstman puro, es decir, con la tétrada de sintomas y sin evidencia de afasia o
alteraciones constructivas, en el que la lesion se encontraba ubicada en el giro an-
gular superior penetrando en el giro supramarginal, en su zona posterior, y
minimamente en la porcion inferior del I6bulo parietal superior. Morris et al. (1984)
pudieron reproducir el sindrome de Gerstmann mediante estimulacion eléctrica
intracraneal en la region perisilviana, al incidir sobre la regién de la circunvolucion
angular del hemisferio izquierdo y minimamente sobre la zona posterior de la cir-
cunvolucion supramarginal.

Aunqgue no hay un acuerdo unanime entre los autores, de lo expuesto hasta ahora
parece deducirse que para observar el sindrome de Gerstmann la lesiobn deberia
ubicarse en la zona inferoposterior del I6bulo parietal izquierdo (concretamente en
el giro angular, tal y como originariamente sugirié Gerstmann), pero extendiéndose
levemente hacia el I6bulo parietal superior (circunvolucién parietal inferior y supe-
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Figura 1.  A:Visién lateral del I6bulo parietal con las areas citoarquitecténicas propuestas
por Brodmann en 1909. Propuesta de la localizacién de la lesion responsa-
ble del Sindrome de Gerstmann. B: Vision lateral de un hemisferio cerebral
y la distribucién de la arteria cerebral media o silviana y de sus ramas prin-
cipales a lo largo de la superficie lateral del hemisferio izquierdo.

rior), mas que al I6bulo occipital (ver figura 1A), y afectando la zona posterior de la
circunvolucion supramarginal. Dicha zona cortical ya se conoce como una clasica
region del lenguaje pero sin implicacion directa en un trastorno afasico o aléxico,
pero no asi para las alteraciones constructivas (Strub y Geschwind, 1983). De he-
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cho, Stengel y Vienna (1944) observaron, casi invariablemente, que los pacientes que
tenian los cuatro componentes del sindrome de Gerstmann sufrian alteraciones cons-
tructivas e incluso llegaron a proponerlas como el quinto componente del sindrome.
Los estudios de Roeltgen et al. (1983) y Moreno et al. (1991) también constataron que
las alteraciones constructivas estaban presentes junto con la tétrada de Gerstmann.

Por otra parte, la implicacién del giro angular dominante causa frecuentemente
una alexia central y una afasia andmica (Benson y Geschwind, 1985; Morris et al.,
1984). En consecuencia, no ha de resultar extrafio que muchos pacientes con la
clésica tétrada de Gerstmann puedan presentar alteraciones del lenguaje puesto que
la zona cortical implicada en dicho sindrome también esta estrechamente relaciona-
da con el lenguaje (Strub y Geschwind, 1983). De hecho, se ha descrito el «sindro-
me del giro angular» (Benson, Cummings y Tsai, 1982) como resultado de una
combinacion de alexia central y afasia anémica juntamente con el sindrome de
Gerstmann (Benson y Geschwind, 1985). Algunos autores insisten en remarcar que
la afasia es comun en los pacientes con el sindrome de Gerstmann (Poeck y Orgass,
1966; 1969), normalmente en una forma de afasia posterior o sensorial (Benson y
Geschwind, 1985). No obstante, debe destacarse que muchos de los pacientes que
presentan un afasia severa no muestran los cuatro componentes del sindrome de
Gerstmann, el cual puede existir en ausencia de una afasia (Morris et al., 1984; Strub
y Geschwind, 1974) y, en consecuencia, considerarse como una entidad
neuropsicolégica propia que tiene un valor localizador (Benson y Geschwind, 1985;
Devinsky, 1992b; Moreno et al., 1991; Strub y Geschwind, 1983).

No es extrafia la implicacion del I6bulo parietal en el sindrome de Gerstmann ya
gue se ha sugerido que dicho Iébulo es un «dérgano de la mano» y que las altera-
ciones del funcionamiento cognitivo de dicha parte del cuerpo estan muy presentes
en dicho sindrome neuropsicolégico. De hecho, las areas somatosensoriales prima-
rias y de asociacién tienen una representacién cortical para la mano
desproporcionadamente grande y méas extensa que para cualquier otra parte del
cuerpo (Devinsky, 1992b; Jewesbury, 1969; Joseph, 1990). Especificamente, el cortex
de asociacién parietal postero-inferior tiene una especial relacién con la mano (Joseph,
1990). Ontogenéticamente, los nifios utilizan sus manos y dedos para contar, explo-
rar el mundo, sefialar objetos y aprender a ejecutar tareas motoras complejas (praxis)
(Devinsky, 1992b). En este sentido, la capacidad de contar, denominar, identificar
objetos, utilizar los dedos y controlar las manos son funciones cognitivas
ontogenéticamente unidas y, al parecer, dependientes del mismo sustrato neuronal
para su correcta expresion: el I6bulo parietal inferior (Joseph, 1990). De hecho, la
asociacion entre las sensaciones visuales y tactiles y los programas motores son una
capacidad amplia y marcadamente relacionada con el cértex parietal de asociacién
(Devinsky, 1992b). No ha de resultar extrafio, pues, que los pacientes que muestran
una lesion parietal izquierda presenten alteraciones en la capacidad de denominar
(anomia), de identificar un objeto con los dedos (agnosia), de la capacidad de
célculo (acalculia) y del control voluntario temporo-secuencial de las manos (apraxia)
(Joseph, 1990; Morris et al., 1984).

Como se ha podido observar, si bien clasicamente la lesién que causa el sindro-
me de Gerstmann se circunscribe fundamentalmente en las circunvoluciones angu-
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lar y supramarginal izquierdas (Benson y Geschwind, 1985; Benton, 1992; Botez,
Botez y Olivier, 1985; Jewesbury, 1969; Morris et al., 1984; Strub y Geschwind, 1983),
otros estudios han descrito que el sindrome puede ser producido por la afectacién
de otras regiones cerebrales (Benton, 1992; Critchley, 1966; Heimburger, Demyer y
Reitan, 1964; Sobota, Restum y Rivera, 1985). Sobota et al. (1985) describieron un
Gnico caso con un sindrome de Gerstmann en combinacién con una apraxia cons-
tructiva y alteraciones de la memoria a corto plazo sin alteracion afasica. El estudio
postmortem objetivé Unicamente una pequefia lesidn vascular en la circunvolucién
postcentral izquierda. Santos et al. (1991) describen un Gnico caso con un sindrome
de Gerstmann puro secundario a un infarto taldmico posterior izquierdo sin afecta-
cion del giro angular. La tomografia por emisién de positrones (TEP) objetivd un
hipometabolismo del talamo posterior izquierdo que se extendia ipsilateralmente al
area cortical temporoparietal.

En un reciente estudio, Casado et al. (1995) describen un paciente con un sin-
drome de Gerstmann ampliado con una apraxia ideomotriz y constructiva, una afasia
motora transcortical, alexia y agnosia cromatica secundarios a un infarto hemorragico
talamico izquierdo sin lesion cortical. La tomografia por emision monofotoénica (SPECT)
puso de manifiesto una hipoperfusion en la region cortical parietotemporal izquier-
da y del tdlamo ipsilateral. Es conocida la presencia de sintomas corticales en pa-
cientes con lesiones subcorticales, especialmente taldmicas, puesto que esta estruc-
tura establece numerosas proyecciones talamocorticales (Santos, Cope, Keller y
DelLong 1991). La patogénesis de estos hechos es muy debatida. Algunos autores
consideran que puede deberse a un fendmeno de diasquisis, explicada como una
disminucién de la actividad metabdlica neuronal de células intactas en regiones distan-
tes del foco isquémico por deprivacion de las aferencias provenientes de la zona lesional
(Casado, Jarrin, Madrid y Gil-Peralta, 1995; Santos, Cope, Keller y DeLong, 1991).

Conclusiones

A partir de la descripcion clinica de la sintomatologia y de los datos neuro-
anatémicos conocidos parece evidente y plausible que el sindrome de Gerstmann
represente una alteracion neuropsicoldgica multifacética compleja que implique al
I6bulo parietal (Benton, 1977; Benton, 1992; Benton y Meyers, 1956; Strub y
Geschwind, 1983). Por otro lado, la etiologia que causa dicho sindrome neuropsi-
cologico es muy variada (ver tabla 1). Habitualmente el sindrome suele ser secunda-
rio a un accidente vascular cerebral que afecta al territorio de la arteria cerebral
media izquierda (Benton, 1992; Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Joseph, 1990b;
Moreno et al., 1991). En los casos en que sea secundario a un tumor cerebral 0 a
una hemorragia intraparenquimatosa debera tenerse en cuenta el efecto de presion
intracraneal a la hora de valorar la sintomatologia neuropsicolégica para no errar en
el diagndstico (Benson y Geschwind, 1985; Joseph, 1990; Strub y Geschwind, 1974;
Strub y Geschwind, 1983).

Se ha debatido con gran intensidad la base neuropsicolégica y fisiopatol6gica
del sindrome de Gerstmann (Benton y Meyers, 1956), sin que se haya podido esta-
blecer un mecanismo unificado que explique la tétrada de sintomas (Benton, 1992;
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Strub y Geschwind, 1983). El propio Gerstmann (1940; 1957) defendi6 que la alte-
racion basica del esquema corporal era la clave que permitia explicar la totalidad del
sindrome. De hecho, es cierto que los principales rasgos de la agnosia digital y de la
desorientacién derecha-izquierda forman parte del conocimiento espacial del cuer-
po, especialmente de la mano (Frederiks, 1969). Por otra parte, ontogenéticamente
se ha establecido una relacién entre el calculo y las gnosias digitales (Devinsky, 1992b;
Joseph, 1990). Ademas, se considera que el aprender a escribir implica una diferen-
ciacion fisiologica de los dedos de la mano. Ambos aspectos permiten ampliar el
concepto de esquema corporal mas alla de la definicion inicial de Gerstmann (Strub
y Geschwind, 1983).

Por el contrario, Stengel y Vienna (1944) consideraron que el sindrome de
Gerstmann era la expresion de un defecto basico en la desorientacion espacial. Esta
hipétesis se sustenta en el hecho de que no es infrecuente que las alteraciones
visoconstructivas estén presentes en dicho sindrome (Moreno et al., 1991; Roeltgen,
Sevush y Heilman, 1983), si bien también es cierto que muchos de los casos con la
tétrada de Gerstmann no presentan dicho déficit neuropsicolégico (Benton, 1992;
Strub y Geschwind, 1983).

Por su parte, Poeck y Orgass (1966) propusieron que el sindrome de Gerstmann
refleja simplemente una alteracion mas generalizada del lenguaje o de un trastorno
afasico. Esta nueva hipoétesis explicativa se basa en el hecho de que a menudo la
afasia puede acompafiar a la tétrada de Gerstmann, puesto que el giro angular y el
I6bulo parietal superior izquierdo (areas corticales implicadas en dicho sindrome) son
zonas cerebrales vinculadas con las funciones linguisticas (Benson y Geschwind, 1985;
Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Strub y Geschwind, 1983). Aunque es cierto
gue la agrafia y la acalculia son funciones cognitivas relacionadas con el lenguaje, la
agnosia digital y la desorientacion derecha-izquierda estan maés vinculadas al con-
cepto de esquema corporal. De hecho, numerosos estudios han demostrado que el
sindrome de Gerstmann puede estar presente sin que se manifieste ninglin otro
signo afésico (Geschwind y Strub, 1975; Moreno et al., 1991; Sobota, Restum y
Rivera, 1985; Strub y Geschwind, 1974; Varney, 1984). En consecuencia, algunos
autores han considerado que proponer el sindrome de Gerstmann como un ele-
mento mas de un trastorno afésico constituye un ejercicio un tanto artificial (Strub
y Geschwind, 1983).

Actualmente, la postura més ampliamente aceptada es que no hay un Unico
defecto neuropsicolégico subyacente que permita explicar los cuatro sintomas que
definen el sindrome de Gerstmann (Benton, 1992; Strub y Geschwind, 1983). El
I6bulo parietal es una region cortical compleja y altamente desarrollada donde se
procesa y almacena la informacion sensorial tactil, visual y auditiva (Botez, Botez y
Oliver, 1985; Devinsky, 1992b; Frederiks, 1969; Jewesbury, 1969). Asimismo, en dicho
I6bulo se almacenan y procesan los patrones cinestésicos complejos que posibilitan
las actividades motoras complejas (Botez, Botez y Oliver, 1985; Jewesbury, 1969).
Asi pues, parece obvio pensar que el I6bulo parietal pueda estar implicado en una
diversidad de funciones cognitivas (Benton y Meyers, 1956; Jewesbury, 1969; Joseph,
1990; Morris, et al., 1984; Strub y Geschwind, 1974). En funcién de la localizacion
exacta y de la extension de la lesion cortical, asi como de las peculiaridades indivi-
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duales de la organizacién cerebral, se observara un tipo u otro de alteracion
neuropsicolégica (Strub y Geschwind, 1983).

En suma, en aquellos pacientes en los que se detecte una lesion focal parietal
izquierda lateral que implique al sistema simbdlico del giro angular y al sistema
cinestésico del 16bulo parietal superior y su zona limitrofe con la circunvolucién
supramarginal, podra observarse, de forma relativamente aislada y en funcién de la
etiologia de la lesion, la tétrada neuropsicolégica del sindrome de Gerstmann. Por
otra parte, si bien es dificil observar un sindrome de Gerstmann puro o completo
(Benton y Meyers, 1956; Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Moreno et al., 1991,
Morris et al., 1984; Roeltgen, Sevush y Heilman, 1983), cuando éste se acomparie
de otras alteraciones neuropsicoldgicas indicara, probablemente, una lesion cortical
posterior izquierda mas extensa que seréa la responsable de una mayor complejidad
de alteraciones cognitivas, de las cuales los déficit del sindrome de Gerstmann cons-
tituird Unicamente una parte mas del deterioro neuropsicolégico (Benton, 1977;
Benton, 1992; Heimburger, Demyer y Reitan, 1964; Jewesbury, 1969; Morris et al.,
1984; Roeltgen, Sevush y Heilman, 1983).
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