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INTRODUCCIÓN

Las isquemias focales que afecten predo-
minantemente los territorios limítrofes de las grandes
arterias cerebrales causan los llamados “infartos
fronteras” (1,2).  En caso de afectación del territorio
frontera entre la arteria cerebral media y la arteria
cerebral anterior se origina el “síndrome del hombre
en el barril” (3,4).  El infarto isquémico que se
desarrolla en la región parieto-occipital, es decir, en
el territorio limítrofe entre la arteria cerebral media
y la arteria cerebral posterior da origen al “síndrome
de ceguera cortical” (5) caracterizado por la
incapacidad de ver, a pesar de la no afectación de las
vías visuales anteriores y que suele acompañarse de
dislepsia,  disgrafía  y  acalculia.

Cuando se lesiona la corteza visual primaria de
un hemisferio cerebral o el haz de fibras aferentes a
esa región se produce una hemianopsia homónima
contralateral.  Su disfunción bilateral da lugar a la
ceguera cortical, el paciente no identifica formas,
muy excepcionalmente puede percibir  luz y
oscuridad, puesto que a nivel talámico ya se produce
una primera sensación visual.  Cuando se asocia  a
una agnosia referida al reconocimiento de su propio
cuerpo que se caracteriza por la incapacidad para
reconocer, diferenciar e integrar las diferentes partes
del esquema corporal (Anosonogsia), hay que
suponer que la lesión invade el área  de asociación

adyacente con lesiones del lóbulo parietal y en este
caso se denomina síndrome de Anton (6).  Estos
pacientes no sólo niegan que están ciegos sino que
además fabulan detalles de su entorno visual, en
ocasiones con una considerable precisión.  Las
restantes funciones cerebra les tampoco son
normales, así podemos demostrar cierto grado de
demencia y pérdida de memoria.  En las necropsias
se constatan lesiones mediales a nivel de lóbulos
temporales y parietales junto a lesiones extensas
graves tipo infarto de la cisura calcarina.

Etiología

1. El accidente vascular cerebral es la primera causa
de la afección, principalmente de tipo isquémico,
trombótico o embólico y excepcionalmente de
tipo hemorrágico.  Los principales factores de
riesgo son la hipertensión arterial sistémica, la
encefalopatía hipertensiva, la diabetes mellitus,
la hipercolesterolemia, la enfermedad atero-
esclerótica de los vasos del cuello, el tabaquismo
(7).  Requena y col. (8) consideran que las señales
hiperintensas reversibles vistas en la resonancia
magnética nuclear en T2 traducen con toda
seguridad edema vasogénico susceptible de
desaparecer, lo cual hace que algunas cegueras
corticales con síndrome de Anton, o no, puedan
desaparecer rápidamente.

2. Futrell y col. (9) estudiaron la isquemia cerebral
en ratas debido a embolia de origen carotídeo y
sus implicaciones patológicas y clínicas.

3. Raj y col. (10) describieron un paciente de 50
años que desarrolló ceguera cortical bilateral y
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confusión después de una disección radical del
lado derecho del cuello.  La tomografía compu-
tadorizada de cráneo reveló  infarto de los lóbulos
occipitales.

4. Huber y Grob (11) en 1998 relataron un caso de
ceguera cortical bilateral después de una cirugía
de la columna lumbar.  Cuellar y col. (12) relatan
que los pacientes que presentan ceguera cortical
posoperatoria por probable hipoperfusión, a los
pocos días mejoran de su agudeza visual.

5. En el sexo femenino debe agregarse el uso
prolongado de los anticonceptivos orales, la
terapia de reemplazo hormonal y las enfer-
medades del tejido conectivo, particularmente el
lupus eritematoso sistémico con vasculitis del
sistema nervioso central (13,14).

6. Eclampsia.  Las pacientes presentaron hiper-
tensión arterial, proteinuria y en la tomografía se
apreciaron áreas de baja densidad en regiones
cerebrales posteriores sugestivas de edema
cerebral.  La ceguera cortical fue reversible
(15,16).  La asociación de síndrome de HELLP
(hemól is is,  enzimas hepát icas elevadas y
trombocitopenia) y ceguera cortical es una
asociación dramática pero poco frecuente; se
describe el caso de una mujer de 28 años, quien
además presentaba hipertensión arterial y protei-
nuria.  La paciente evolucionó desfavorablemente
(17).

7. Hipovolemia poshemorragia de tipo obstétrico
(18).

8. Encefalopatía hepática.  Los autores reseñan un
caso de encefalopatía porto sistémica de un
paciente con un r ico cuadro neurológico
acompañado de ceguera cortical (19).

Historia Clínica

Paciente de 70 años de edad, masculino quien
ingresa de emergencia por presentar 7 días antes
poliuria y polidipsia intensas, para lo cual ingiere
gran cantidad de bebidas, la mayor parte de éstas
muy azucaradas, posteriormente mareos, cefalea
generalizada, de tipo opresiva, sequedad de piel y
mucosas, disartria, parestesias en el hemicuerpo
derecho, alucinaciones visuales, con percepción de
objetos inexistentes,  visión borrosa.  Pocas horas
más tarde presenta convulsiones tónico clónicas
generalizadas y pérdida de la conciencia.  Se le
administran 1 000 mg de fenitoína en solución
fisiológica.  El paciente se mostraba comatoso con

mucosa oral seca, globos oculares hundidos, ausencia
de saliva y sudoración, signo del pliegue positivo.
Taquicardia de 120 lpm.  Hemiparesia izquierda.
Presión arterial normal (130/80); glicemia 850 mg/
dL con una osmolaridad sérica de 353 mOsm/kg;
urea 51 mg/dL, creatinina 2,1 mg/dL, sodio 160
mEq/L y potasio 3,5 mEq/L.  Orina glucosuria ++++,
ausencia de cetonuria.  El paciente se trata con
infusiones IV de solución de cloruro de sodio al 0,9
por ciento, insulina cristalina, cloruro de potasio, 8
horas más tarde recuperación de la conciencia y de
la hemiparesia, llanto fácil, agitación psicomotriz,
labilidad emocional y confusión.  Se evidencia
pérdida de la agudeza visual que evoluciona a una
amaurosis, sin embargo, el paciente refiere que puede
ver todos los objetos y el mobiliario de su habitación
y los describe con elevada fidelidad; incapacidad
para reconocer, diferenciar e integrar las diferentes
partes del esquema corporal (anosognosia).  En la
evaluación oftalmológica el  paciente ref iere
incapacidad para ver, incluso los estímulos lumi-
nosos; pérdida del parpadeo reflejo a la iluminación
intensa y a la amenaza visual, el reflejo fotomotor y
de acomodación-convergencia son normales; el
estudio tonométrico, la biomicroscopia, el fondo de
ojo y la motilidad ocular son rigurosamente normales.
La tomografía axial computadorizada del cráneo
reveló extensas áreas de reblandecimiento de ambos
lóbulos occipitales y el área putaminal derecha
(Figura 1).

Figura 1.  Pueden apreciarse  2 cortes tomográficos del
cerebro de nuestro paciente donde se pueden observar
extensas áreas hipodensas que abarcan ambos lóbulos
occipitales, por reblandecimiento isquémico de las
mismas.
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Fueron seguidos los criterios de Marquis para el
diagnóstico:

1. Pérdida completa de sensib i l idad v isual ,
incluyendo distinción entre luz y oscuridad.

2. Pérdida de parpadeo reflejo a la iluminación
intensa y a la amenaza visual.

3. Conservación de los reflejos fotomotor o de
acomodación-convergencia.

4. Fondo de ojo normal.

5. Motilidad ocular normal.

6. Presencia de hemiplejía, afasia, alteración y
desorientación sensoriales.

7. Denegac ión de l  defecto  acompañado de
alucinación y fabulación de detalles de su entorno
visual.

8. Pérdida de la memoria de fijación y evocación.

9. Signos  demenciales, caracterizados por altera-
ción de la conducta; labi l idad emocional,
agitación psicomotriz y confusión.

10.Alteraciones del sueño y de la vigilia y también
del razonamiento.

Se hizo el diagnóstico de coma diabético
hiperosmolar no cetósico.  Ceguera cort ical.
Síndrome de Anton.  El conocimiento de esta grave
complicación diabética data del año 1886 cuando
Dreshfeld (20) realiza la primera descripción de esta
entidad hiperosmolar.  Poco tiempo después del
descubrimiento de la insulina, el British  Medical
Research Counci l  (21) en 1923 publ ica sus
observaciones acerca de 7 pacientes tratados con esa
hormona y catalogados como diabéticos estables,
cuya descompensación se caracterizó por cifras muy
elevadas de glucosa en sangre, ausencia de
respiración acidótica de Kussmaul, discreto o ausente
aliento cetónico y escasa cantidad de ácido aceto-
acético en orina.  Sin embargo, la primera descripción
magistral, universalmente aceptada ha sido realizada
por Sament y Schwartz (22) en el año 1957, cuando
publicaron sus observaciones en un paciente con
una diabetes lipoatrófica que presentó un grave
estupor sin cetosis.

Desde el punto de vista etiológico el coma puede
ser desencadenado por:  a. ingestión excesiva de
carbohidratos; b. medicamentos que deprimen la
secreción o liberación de insulina como fenitoína,
diazóxido, inmunodepresores, furosemida y clorta-

l idona; c. medicamentos que incrementan la
producc ión hepát ica de g lucosa,  como los
glucocorticoides; d. fármacos que inhiben la lipólisis
como el propanolol; e. medicamentos que producen
intensa diuresis como manitol y furosemida; f.
durante la diálisis peritoneal; g. en el curso de
intervenciones quirúrgicas; h. en la compresión
cerebral de origen traumática.

Desde el punto de vista hemodinámico, se produce
inicialmente un desplazamiento de agua, desde el
líquido cefalorraquídeo hasta el espacio vascular,
desencadenando así un colapso ventricular.  En una
segunda etapa, el equilibrio de la osmolaridad se
establece mediante el transporte de agua desde el
tejido nervioso produciéndose entonces una severa
deshidratación neuronal que condiciona un grado
máximo de stress sobre la función celular.  Estos
movimientos de líquido originan un estiramiento de
los finos vasos de la piamadre provocando lesiones
hemorrágicas intersticiales, de tal manera que desde
el punto de vista anatómico se constatará una
reducción del volumen encefálico con sufusiones
hemorrágicas en el interior del cerebro.  Por otra
parte, la deshidratación intracelular y las anor-
malidades en la distribución de los electrólitos
determinan una alteración de la actividad enzimática
que compromete aún más la función neuronal (23).
Mediante microscopia electrónica,  Luse  y  Harris
(24) han observado en el cerebro de animales
sometidos a infusiones hipertónicas intravenosas,
cambios celulares caracterizados  por contracción
del citoplasma oligodendroglial, disminución del
proceso alrededor de los vasos, vacuolización de las
células endoteliales y un incremento de la densidad
de las neuronas; la extensa distribución de estas
alteraciones dan soporte histológico a la disfunción
neuro lóg ica observada en los  an imales de
experimentación.

El estudio anatomopatológico del cerebro de
pacientes que han fallecido a consecuencia de un
coma diabético hiperosmolar no cetósido ha
mostrado la existencia de trombosis arteriales y
venosas, múltiples focos de reblandecimiento,
sufusiones hemorrágicas intersticiales y edema
cerebral que constituyen el substrato anatómico de
los signos neurológicos y psiquiátricos observados
en estos pacientes (25), estas lesiones, resultan
indudablemente favorecidas por la hiperviscosidad
sanguínea producto de la manifiesta hiperglicemia,
la hiperelectrolitemia, la hiperproteinemia, y el
aumento de la masa globular eritrocítica lo cual
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condiciona trastornos  de la microcirculación e
isquemia, incluso en ausencia  de trombosis
anatómica.
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