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RESUMEN

El sindrome de Charles Bonnet constituye un trastorno muy poco reportado. En Cuba,
que se conozca, no hay referencia de casos publicados hasta este momento. Se
caracteriza por la presencia de alucinaciones visuales complejas en individuos con pérdida
visual, mentalmente sanos y con conciencia critica de la naturaleza irreal de sus
alucinaciones. Se presentan cuatro casos con este sindrome relacionados con déficit
visual secundario a atrofia 6ptica. Solo el reconocimiento médico temprano de los
sintomas del sindrome de Charles Bonnet y la posibilidad de brindar informacién,
estrategias terapéuticas y asesoramiento adecuado, pueden beneficiar a estos pacientes
en su nueva condicion.

Palabras clave: sindrome de Charles Bonnet, atrofia 6ptica, alucinaciones visuales.

ABSTRACT

Charles Bonnet syndrome is an underreported disorder. As far as we know, there are no
publicized references in Cuba up to the present time. This syndrome involves complex
visual hallucinations in visually impaired individuals, who are mentally healthy and have
intact cognition of the unreal nature of their hallucinations. Four cases with this syndrome
related to loss of vision due to optic atrophy were presented. The early recognition by
clinicians of the symptoms of Charles Bonnet syndrome and the possibility of sharing
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proper information, therapeutic strategies and pieces of advice can help these patients
suffering this disease.

Key words: Charles Bonnet Syndrome, optic atrophy, visual hallucinations.

INTRODUCCION

Las alucinaciones visuales pueden presentarse en una variedad de afecciones tales como
trastornos psiquiatricos, intoxicaciones exdgenas, enfermedades metabdlicas y
endocrinas, epilepsia, isquemia cerebral, e incluso en estados transicionales intermedios
entre el suefio y la vigilia.»? Sin embargo, pocos conocen que probablemente la primera
comunicacion cientifica documentada de una experiencia alucinatoria fue reportada en
1769 por Charles Bonnet, quien la observo en su abuelo, un individuo con deterioro visual
bilateral y mentalmente sano.® Afios mas tarde, De Morsier describié un sindrome
caracterizado por alucinaciones visuales complejas y nitidas, en ancianos con compromiso
visual grave, que ademas tenian conciencia critica de la naturaleza irreal de la
alucinacion; lo que bautizé como sindrome de Charles Bonnet (SCB) en honor a su primer
relator.?

La posibilidad de que los pacientes con déficit visual de cualquier causa experimenten
alucinaciones, en ocasiones poco agradables, no esta presente habitualmente en el
pensamiento clinico, particularmente entre los oftalmdlogos. Por otra parte, la mayoria de
los sujetos no las refieren espontdneamente por temor a ser considerados enfermos
irracionales. Esta realidad conduce a que el SCB sea muy poco reconocido entre los
profesionales de la salud, y casi nunca diagnosticado. En Cuba, por ejemplo, no existen
referencias de casos publicados previamente. Esto fue comprobado luego de una consulta
minuciosa en las bases de datos PubMed, CUMED, SciELO y la red Cochrane, con los
descriptores: sindrome de Charles Bonnet, alucinaciones visuales, déficit visual y atrofia
optica.

PRESENTACION DE CASOS

Se presentan cuatro pacientes diagnhosticados con SCB en el Departamento de
Neuroftalmologia del Instituto de Neurologia y Neurocirugia, durante el periodo
comprendido entre marzo de 2010 y diciembre de 2011. Los datos generales, aspectos
clinicos y caracteristicas de las alucinaciones se muestran en la tabla.

El elemento comun para todos fue la presencia de atrofia Optica bilateral (figura),
secundaria a neuropatias Opticas de etiologia diversa, como principal determinante del
déficit visual. Otras causas de alucinaciones visuales fueron descartadas mediante las
interconsultas con neurologia, psiquiatria y otras especialidades afines.
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Tabla. Caracterizacién de los casos clinicos presentados

| Caso clinico 1 | 2 | 3 | 4
{S:;gs’; Edad Femenino / 74 || Femenino / 46 Femenino / 59 || Femenino / 63
i Meuropatia
Diagnéstico Negir%[::itla Neuropatia Neuropatia Gptica
nosgolc‘; ico |auCOF,|ﬂatosa ptica dptica desmielinizante
? g catarata ¥ compresiva compresiva {esclerosis
multiple)
mejor comogids Cuents dedos / | 0,05/ |cuenta dedos /
(D-i derechg / 0,05/ 0,1 Movimiento de | Movimiento de Percepcion
0 ; mano mano luminosa
ojo izquierdo)
Tiempo de
evolucion 14 2 g8 c
(meses)

Contenido de
la alucinacién

Ejércitos de
hombres v
mujeres
vestidos de
rojo, castillos
con muchos
huecos por
donde salen
gatos alargados

Un teatro con
torres muy
altas, globos de
colores y luces,
muchas toallas
colgadas en mi
casa

Mi jardin con
perros altos
como jirafas,
muchos nifios
con vestidos de
colores, en
ocasiones veo
familiares que
no recordaba

Todo como en
una pelicula,
muchos autos
Con personas y
pinos con
muchas ramas,
todo tiene
colores muy
bonitos

Fig. Retinografia a color de 45 grados que muestra atrofia éptica
bilateral de etiologias diversas. A: caso 1 conopacidad de medios,
B: caso 2, C: caso 3, D: caso 4.
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DISCUSION

El sindrome de Charles Bonnet es un diagndstico de exclusion; por lo tanto muchas
veces, una conclusién dificil. Siempre deben ser descartadas causas neuroldgicas,
psiquiatricas, toxicas y metabdlicas, entre otras, que puedan justificar la aparicién de las
alucinaciones. La certeza por parte del paciente, aunque a veces no desde el comienzo,
de que las alucinaciones son totalmente irreales y por lo tanto no entrafian ningudn riesgo,
es un criterio elemental.®> La semiologia de la experiencia alucinatoria también es de gran
ayuda. Generalmente las imagenes percibidas son muy claras y complejas, con formas
alargadas (dendropsia) o desfiguradas (prosopometamorfopsia), de colores muy vivos
(hipercromatopsia) y que pueden ser estaticas o presentar partes en movimiento. En
ocasiones, una misma figura se repite muchas veces (poliopia).>*® Estas caracteristicas
son explicitas en el contenido de las alucinaciones de todos los pacientes de esta serie.

Las alucinaciones se desencadenan fundamentalmente en condiciones de baja iluminacién
y pueden durar desde pocos segundos hasta horas. Aunque algunos reportes aislados han
descrito la asociacion de alucinaciones auditivas, el SCB incluye clasicamente solo
experiencias visuales.?”®

Los mecanismos fisiopatoldgicos implicados en la génesis del SCB no han sido
completamente dilucidados. Una de las teorias mas aceptadas, conocida como "liberadora
o deprivativa", argumenta que la ausencia de estimulacién visual normal secundaria a
cualquier enfermedad ocular puede causar actividad endégena de la corteza visual de
asociacién provocando alucinaciones.>?® Esto es el equivalente al fenémeno del miembro
fantasma después de las amputaciones. La teoria "irritativa", por otra parte, supone la
presencia de una lesién cortical previa, que estaria mas propensa a descargar
espontaneamente cuando la estimulacién visual normal esta disminuida o abolida.* El
origen retiniano de las alucinaciones también ha sido invocado en virtud a la referencia
de que las experiencias pueden ser erradicadas mediante compresion sostenida del globo
ocular. Dada las caracteristicas de las imagenes percibidas, sumamente estructuradas y
nitidas, estos autores no comparten esa definicion.

El dnico factor de riesgo que ha podido ser relacionado con la presencia de SCB es el
deterioro visual, sin que la gravedad del déficit guarde relacién con el contenido y la
naturaleza de las alucinaciones.! Su presentacién habitual en ancianos puede reflejar
entonces solo la incidencia incrementada de pérdida visual grave en este grupo, aunque
se ha descrito anecdéticamente en nifios,® y en esta pequefia serie por ejemplo, el rango
oscila entre 46 y 74 afios de edad. No existe acuerdo en relacién a si hay predileccién de
género en los estudios revisados, aungue algunos autores plantean que la incidencia es
mayor en el sexo femenino, y resulta llamativo que estos cuatro pacientes reportados
sean mujeres.

La prevalencia del SCB varia ampliamente de un estudio a otro, varia entre 0,4 y 27
%.%27 Esta frecuencia se cree por muchos subestimada, porque histéricamente la
presencia de alucinaciones ha sido considerada un marcador de inestabilidad psiquica, lo
que trae consigo que los pacientes se muestren reacios a manifestarlas con naturalidad.
Contribuye también a su bajo registro el poco conocimiento y reconocimiento de la
afeccion por parte de los médicos y trabajadores de la salud.

El sindrome de Charles Bonnet puede ocurrir secundariamente a una multiplicidad de
causas de pérdida visual, pero las mas reportadas son las enfermedades retinales. Scott®
y otros encuestaron 86 pacientes con disminucién grave de la visién de causa retinal, de
los cuales 13 (15 %) refirieron alucinaciones visuales estructuradas y solo 2 las habian
comunicado a sus médicos de asistencia. En un estudio de 360 pacientes con
degeneracion macular asociada a la edad avanzada, 97 (27 %) experimentaron SCB, y
esta es la serie mas amplia publicada.’
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La presencia de alucinaciones complejas en enfermedades del nervio 6ptico ha sido poco
documentada, por lo que este reporte de cuatro pacientes con atrofia 6ptica es novedoso.
En 80 casos con baja vision, Tatlipinar® y otros encuentran 12 con SCB y de ellos, solo 1
con atrofia consecutiva a neuropatia Optica glaucomatosa. Otros dos pacientes con atrofia
6ptica de diferente etiologia no manifestaron experiencias alucinatorias.

No hay un tratamiento de eficacia probada para el sindrome de Charles Bonnet.'® Muchos
medicamentos utilizados son sugeridos a partir de pequefias series, reportes de casos o
criterios de expertos, por lo que tienen un nivel de evidencia cientifica muy bajo. Algunas
medidas generales tales como evitar el aislamiento social y mejorar la iluminacién en los
ambientes donde se desenvuelve el paciente, han sido provechosas para disminuir la
frecuencia e intensidad de las alucinaciones.**'° Por otra parte, el enfermo siempre se
beneficiara al asegurarse de que las alucinaciones son el resultado de su deterioro visual
y no de alguna afeccidn mental, lo cual en casi todos los casos mejora de forma
significativa su estado general y su estilo de enfrentamiento a la nueva situacién que
experimenta.

La creciente tasa de envejecimiento poblacional en Cuba anuncia el incremento del
ndamero de personas con déficit visual secundario a degeneracién macular asociada a la
edad y otras enfermedades oculares. La finalidad de este reporte es llamar la atencién de
los profesionales de la salud en relacion al SCB, tan frecuente en este grupo de enfermos,
muy poco conocido y diagnosticado, y con consecuencias potencialmente graves en las
esferas bioldgica y psicosocial de estos sujetos. Ademas, se pretende aportar casos con
sindrome de Charles Bonnet donde la atrofia Optica es el elemento determinante del
déficit visual.
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