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RESUMEN

Diferentes estudios teoricos (Feinberg, y cols., 1992; Baynes y cols. 1997; Doody y Jankovic 1992)
han mostrado que el sindrome de la mano ajena (Brion y Jedynak 1972) puede tener dos manifes-
taciones que son: mano ajena con afectacion callosa y mano ajena de afectacion fronto-callosa. Este
estudio presenta el caso de una mujer de 63 afos relacionado con este ultimo sindrome. Ingresada
por torpeza en miembros inferiores, alteracion del habla, hemiparesia derecha y cefalea. Las técnicas
de neuroimagen mostraron signos indirectos de infarto en la arteria cerebral anterior izquierda que
afectaban al area motora suplementaria y el cuerpo calloso. Las pruebas neuropsicologicas evaluaron
funciones de atencion, lenguaje, memoria, gnosias, praxias y funciones ejecutivas. Los resultados
de las pruebas indicaron déficits en distintas funciones cognitivas superiores entre las que destacaba
el sindrome de utilizacién compulsiva de objetos. Para profundizar en el analisis de este sindrome
se plante6 un estudio Resonancia Magnética Funcional del que se desprende que el area premotora
contralateral es la responsable de los movimientos de la mano ajena.

INTRODUCCION

El sindrome de la mano ajena es una alteracion neuroldgica muy poco frecuente dada la especifici-
dad de la lesion que subyace al sindrome. Della Salla y cols. (1994) recoge un total de 39 pacientes
con sindrome de la mano ajena desde 1908 a 1994. A lo largo de los afios, este fenomeno ha recibido
diferentes nombres como por ejemplo sindrome de la mano ajena (Brion y Jedynak 1972), mano
andrquica (Della Salla y cols. 1994), movimientos espontaneos (Goldstein, 1908) o dispraxia Diag-
nostica (Akelaitis 1944,1945).

Este fenomeno de la mano ajena fue descrito por primera vez por Goldstein en 1908 (Goldstein,
1908; Goldstein, 1909; Della Salla y cols., 1994). Goldstein describio el caso de una paciente que tras
haber sufrido un infarto en el hemisferio derecho manifesto debilidad de la pierna izquierda y un
extrafio trastorno motor en su brazo izquierdo, ya que sentia que su mano izquierda no le pertenecia.
Posteriormente es Akelaitis (1944,1945) quien describe el caso de dos pacientes a los que se les secciono
el cuerpo calloso para controlar la epilepsia. Uno de ellos tras la intervencion quirurgica refirio que
su mano izquierda realizaba movimientos involuntarios opuestos a los que su mano derecha deseaba.
Este autor llamé ha este comportamiento dispraxia diagnostica.

Los siguientes autores que describieron un fendomeno parecido a los anteriores fueron Brion y
Jedynak (1972). En su estudio, explicaron 3 casos en los que un tumor invadia la parte posterior del
cuerpo calloso y un cuarto afectado de un angioma paracalloso posterior izquierdo. Todos los pacientes
mostraban signos de desconexion callosa, lo que se traducia en que en ausencia de contacto visual los
pacientes no reconocian su mano izquierda como propia aunque si admitian que era una mano. Brion
y Jedynak llamaron a ese fenomeno Sindrome de la Mano Ajena.

Tras estos casos, se han publicado 37 casos hasta 1992 (ver revision de Della Sala, 1994) con
Sindrome de la Mano Ajena, de los que en 15 la mano ajena era la izquierda, en 12 la derecha, en 3
los sintomas eran bilaterales y en otros 7 simplemente se producia un conflicto intermanual. A la vista
de estos datos, Feinberg y cols. (1992) realizan un analisis de los diferentes fenomenos acuiiados
anteriormente y lo dividen en dos tipos (ver Tabla 1 para diferencias). Por un lado la mano ajena de
tipo calloso que se presenta cuando las lesiones se situan en la zona del cuerpo calloso, afectando al
miembro no dominante (por ejemplo, la mano izquierda si se es diestro), que se activa por la accion
de la mano dominante y cuya manifestacion clinica mas destacable es el conflicto intermanual que
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consiste en la accion independiente o simultanea del miembro ajeno mientras el otro miembro esta
llevando a cabo una accidon voluntariamente, acompanandose en ocasiones de apraxia izquierda, es
decir, la alteracion de la actividad gestual, ya sea manipulacion real, por imitacidon o a una orden.

El otro tipo es la mano ajena de tipo fronto-calloso que se presenta cuando la lesidn se situa en
el hemisferio izquierdo y afecta a las siguientes areas: drea motora suplementaria, cingulado anterior,
cortex prefrontal medial, y parte del cuerpo calloso anterior. Afecta al miembro dominante (es decir a
la mano derecha si se es diestro) y las manifestaciones clinicas son las siguientes: reflejo de grasping
(agarrar, asir estimulos que no requieren estimulacion tactil por el mero hecho de la proximidad), gro-
ping (buscar con la mano algo a tientas), restriccion de la accion por el miembro no dominante que se
describe como la tendencia del miembro normal a sujetar o retraer de alguna manera la mano ajena,
y finalmente, la utilizacion compulsiva de objetos es decir, la manipulacién y utilizacion unilateral e
involuntaria de objetos familiares sin una finalidad logica.

Tabla 1. Caracteristicas de los dos tipos de Mano Ajena. (Feinberg y cols. 1992)

TIPO FRONTAL TIPO CALLOSO

MANO IMPLICADA Dominante No dominante

REFLEXO DE GRASPING ASOCIADO | Comun Raro

LUGAR DE LA LESION Medio-frontal izquierdo y calloso Calloso con frontal bilateral o sin dafio
frontal

FRECUENCIA DE MOVIMIENTOS Frecuente, compulsivo Ocasional

ESTIMULOS DESENCADENANTES A estimulacion visual o tactil Activado por la accion de la mano
dominante

CONFLICTO INTERMANUAL Ocasional Frecuente.

RESTRICCION DE ACCIONES Comun Raro

APRAXIA DEL MIEMBRO Ocasional en ambas manos Comunmente apraxia del miembro
implicado (izquierdo)

MANIPULACION COMPULSIVA DE | Comin Nunca

OBJETOS

Della Sala y cols. (1994) optan por el término Mano Anarquica, y lo definen como el conjunto
de movimientos complejos de un miembro superior, que son inintencionados aunque estan muy bien
ejecutados y dirigidos a un fin. La razon de esta propuesta es que los pacientes son conscientes del
trastorno, reconocen esa parte del cuerpo como propia, pero no pueden inhibir la accidon automatica
de la mano. Estos movimientos tan solo afectan a una mano, e interfieren en las acciones llevadas a
cabo por la otra mano.

CORRELATOS ANATOMICOS CON OTROS ESTUDIOS

La localizacion anatdmica de la lesion en la gran mayoria de los casos de Sindrome de la Mano Ajena,
es a nivel del Area Motora Suplementaria (SMA; area 6 de Broadmann) y del Cuerpo Calloso (CC).
Diferentes estudios ponen de manifiesto que el SMA juega un papel muy importante en la genera-
cion de la accidn iniciados internamente o a partir de estimulos. La ablacion de esta area en humanos
produce acinesia o disminucion de los movimientos voluntarios de los miembros contralaterales,
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(Penfield, y Jasper, 1954; Laplane y cols. 1977a,b) asi como reflejo de grasping (Erickson, 1951;
Penfield, Jasper, 1954). Estudios de medicion del flujo sanguineo (Orgogozo y cols., 1979; Roland,
y cols., 1980) muestran que hay un incremento exclusivo de flujo sanguineo en el SMA cuando los
sujetos simulan mentalmente el movimiento de sus dedos sin llegar a ejecutarlo. No obstante, cuando
lo ejecutan el incremento de flujo sanguineo se aprecia bilateralmente en el SMA asi como en el cortex
motor primario contralateral. Estos resultados sugieren que el SMA esta dedicada a la organizacion
y almacenaje de las acciones o rutinas motoras (Goldenberg y cols., 1985). El esquema que propone
Goldberg para explicarlo (ver Figura 1) se basa en que el SMA proyecta vias al cortex motor primario
tanto contralateral como ipsilateralmente. En condiciones normales, cada SMA tiene un papel con-
trolador de los programas motores de los miembros contralaterales inhibiendo, via CC, la influencia
simultanea de la otra SMA en el mismo miembro. Este autor plantea una hipdtesis sobre que zonas
deben estar lesionadas para que se manifieste el sindrome de la mano ajena, independientemente de
que miembro sea el afectado. La lesion debe abarcar al CC y al cortex fronto-mesial contralateral,
concretamente al SMA. Asi pues, el sindrome de mano ajena es el resultado de un desequilibrio entre
la actividad de dos sistemas del cortex premotor, el sistema mesial centrado en el SMA, que dirige
los movimientos intencionados dirigidos por un contexto interior y el sistema lateral, centrado en el
area preomotora arqueada, que es la responsable de los movimientos automaticos en respuesta a un
estimulo externo. Normalmente el SMA filtra estas respuestas automaticas inhibiéndolas siempre que
contradigan o interfieran con la voluntad de llevar a cabo una accion procedente del contexto interior.
Asi pues, Goldberg y cols. interpretan la mano ajena como una mano dependiente del contexto (Della
Salla, S. y cols., 1994).

Figura 1: Esquema hipotesis de Goldberg. (Della Salla, S. y cols., 1994).
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CASO CLiNICO

HISTORIA NEUROLOGICA

El caso viene derivado desde la seccion de neurologia del Hospital General de Castellon con la que
el equipo de neuropsicologia de la Universitat Jaume I colabora activamente desde 1996. Se trata de
una mujer diestra de 63 afios de edad, MI, que sufrio un infarto a nivel de la arteria cerebral anterior
izquierda. Los primeros sintomas que manifiesta la paciente son torpeza en los MMII, y en mano
derecha (que observo al caérsele los objetos de la misma), alteracion del habla, hemiparesia derecha,
y cefalea. El TAC realizado mostro signos de leucoaraiosis (desmielinizacion de la sustancia blanca)
asi como signos indirectos de infarto cerebral en la arteria cerebral anterior izquierda. La paciente era
hipertensa, diabética, y obesa.

MI reconocia como propias ambas manos aunque manifestaba que su mano derecha estaba agresiva
y que necesitaba ayudarse de su otra mano (la izquierda) para que aquella dejase de realizar cualquier
accion. Citaba como ejemplo una noche en la que comenzo6 a rascarse compulsivamente hasta que su
compafiera de habitacion tuvo que sujetarle la mano, llegando a hacerse sangre. En otra ocasion se le
dejo a MI un vaso lleno de agua encima de su mesilla, tras estar observandolo por un breve periodo de
tiempo, su mano derecha lo cogid y derramo un poco de agua sobre la mesilla, MI necesito ayudarse
de su mano izquierda para que la otra no terminara de derramar toda el agua.

La paciente completd un estudio de Resonancia Magnética estructural, un estudio neuropsicoldgico,
y finalmente, un estudio con Resonancia Magnética funcional (RMf). En todo momento, la paciente
estaba orientada y se mostraba cooperativa.

RESONANCIA MAGNETICA ESTRUCTURAL.

Se llevo a cabo un estudio estandar de Resonancia Magnética Estructural para localizar anatomicamente
lalesion de MI. Las imagenes potencias en T2 y las imagenes en difusion (Figura 2) revelaron una lesion
localizada en el cortex frontal izquierdo a nivel de cortex premotor y prefrotnal, afectando al cuerpo
calloso. La lesion se parece a la que tipicamente produce el Sindrome de Mano Ajena Frontal.

Figura 2. Resultados de la Resonancia Magnética estructural en la Difusion ypotenciadas en T2.
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ESTUDIO NEUROPSICOLOGICO

La bateria de evaluacion neuropsicologica disefiada pretendia evaluar las funciones de atencion,
memoria, lenguaje, praxias, gnosias, funciones ejecutivas y desconexion callosa. Los test utilizados
y los resultados obtenidos aparecen en la Tabla 2. Las pruebas que se han pasado son una adaptacion
de The Mental Status Examination in Neurology (Strub y Black 2000), Valoracion Cognitiva (Hodges
1996), de Poppelreuter, de la Escala de Inteligencia para adultos-1II de Wechsler (Wechsler 1999),
Neuropsicologia (Pefia-Casanova y Barraquer, 1983) y de Baynes y cols.(Baynes y cols. 1997).

Tabla 2. Resultados de la exploracion Neuropsicologica.

FUNCION EVA- TEST NEUROPSICOLOGICOS PUNTUACION OBTENIDA
LUADA
ATENCION -atencion sostenida (Test de la A) (Strub y Black, 2000) -1/18.

-atencion como concentracion (Contar hacia atras) (Strub y | -Alterada
Black, 2000)

MEMORIA -memoria inmediata (subtest digitos WAIS-III) -Pd: 5, Pe: 3. Alterado.
-memoria de fijacion verbal (recuerdo de 4 palabras a los 10 min.) | -3/4 necesita ayuda seman-
(Strub y Black, 2000) tica.
LENGUAIJE -Denominacion. (Strub y Black, 2000) -19/19
-Comprension. (Strub y Black, 2000) -5/5
-lenguaje espontaneo. -Reducido.
PRAXIS -Grafomotora. -No valorable
-Ideomotora mano derecha. (Hodges, 1996) -5/5
-Ideomotora mano izquierda. (Hodges, 1996) -3/5
-Simbdlica mano derecha. (Hodges, 1996) -5/5
-Simbdlica mano izquierda. (Hodges, 1996) -0/5
-No simbolica ambas manos. (Pefia-Casanova y Barraquer, | -3/4
1983)
GNOSIAS -Identificacion figuras superpuestas (Test Poppelreuter). -7/10
-Reconocimiento tactil de objetos mano derecha.* (Baynes y | -8/8
cols. 1997) -6/8
-Reconocimiento tactil de objetos mano izquierda. (Baynes y | -Alterado
cols. 1997) -Normal.

-Agnosia digital mano derecha.**(Baynes y cols. 1997)
-Agnosia digital mano izquierda. (Baynes y cols. 1997)
FUNCIONES [ -fluencia verbal con consigna fonética (A). (Strub y Black, | -2
EJECUTIVAS 2000)
DESCONEXION | -Escucha dicética. -Aciertos OD: 8

CALLOSA -Aciertos OI: 45

-Indice de lateralidad 70%

* Aparece el sindrome de utilizacion compulsiva de objetos.
**Aparece el reflejo de grasping
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Comentario de los resultados de la evaluacion Neuropsicologica

La evaluacion neuropsicologica general mostro que la paciente estaba orientada en tiempo, persona y
lugar, y que presentaba alteracion de las funciones de atencion, funcion evaluada mediante el Test de
la “A” que mide atencion sostenida, y la atencion como concentracion evaluada mediante la capacidad
de contar del nimero 20 hasta el 1 hacia atras.

Asimismo, se evaluaron las diferentes funciones de memoria, la memoria inmediata mediante
el subtest de Digitos de WAIS-III, obteniendo una puntuacion directa de 5, y una puntuacion escalar
de 3, que se considera alterado. La memoria de fijacion verbal fue evaluada mediante el recuerdo
diferido, a los 10 minutos, de cuatro palabras, la paciente necesito de la ayuda de la clave semantica
para poder recordar finalmente 3 palabras de 4. De la funcion de lenguaje se evalud la denominacion
de objetos cotidianos obteniendo una puntuacion de 19/19, la comprension de o6rdenes sencillas cuya
ejecucion fue de 5/5, y el lenguaje espontaneo manteniendo una conversacion con la paciente donde
pudo apreciarse que el lenguaje era reducido.

Respecto a las funciones praxicas, la praxis grafomotora no pudo ser evaluada por la presencia de
la conducta de utilizacion compulsiva de objetos, ya que esto impedia que la paciente pudiese ejecutar
correctamente la tarea. Por lo que se refiere a la praxis ideomotora se observo una ejecucion correcta,
5/5 con la mano derecha y ligeramente alterada 3/5 con la mano izquierda. La ejecucion de la praxis
simbdlica con la mano derecha fue de 5/5 y con la izquierda de 0/5, es decir alterada. Finalmente, las
praxis no simbdlicas estaban ligeramente alteradas, siendo la ejecucion de 3/4.

Las funciones gnosicas fueron evaluadas mediante la identificacion de figuras superpuestas del
Poppelreuter, siendo la ejecucion de 7/10, el reconocimiento tactil de objetos con la mano derecha fue
correcto, 8/8 y con la mano izquierda 6/8, asimismo se observo agnosia digital en la mano derecha
estando preservada en la mano izquierda.

Las funciones ejecutivas fueron evaluadas mediante la fluencia fonética usando la letra “A”,
siendo la ejecucion de 2 palabras en 1 minuto.

Para evaluar la desconexion callosa se usdé como prueba especifica la escucha dicotica obser-
vandose 8 aciertos con el oido derecho, 45 con el izquierdo, y siendo el indice de lateralidad de un
70%. Otras pruebas que también demuestran la desconexion callosa son el reconocimiento tactil de
objetos, la agnosia digital, y las praxias simbolicas e ideomotoras que ya han sido comentadas con
anterioridad.

Durante la exploracion neurospicologica pudo observarse que cuando se pasaban las pruebas de
agnosia digital aparecia el reflejo de grasping y de groping, ya que la paciente intentaba buscar y agarra
la mano del evaluador, asimismo pudo apreciarse como aparecia el sindrome de utilizacion compulsiva
de objetos cuando se le proporcionaba a la paciente los diferentes objetos para que fuesen reconocidos
tactilmente, algunos de estos objetos eran un peine, unas gafas, una botella, y un anillo. Tras reconocer
tactilmente de que objeto se trataba, la paciente sin recibir ninguna orden comenzaba a darle uso a los
diferentes objetos, como por ejemplo comenzar a peinarse compulsivamente, necesitando ayuda de
la otra mano, la izquierda, para dejar de realizar la accion.

Tras el analisis de los resultados de la exploracion neuropsicoldgica, podemos concluir que nos
encontramos frente a un caso de mano ajena de tipo fronto-calloso, ya que el miembro afectado es la
mano dominante (la derecha), se manifiesta el reflejo de grasping y el de groping, asi como la restric-
cion de la accion por el miembro no dominante y la manipulacion compulsiva de objetos. Ademas, se
observan otros sintomas previamente descritos en este sindrome como la apraxia de la mano izquierda
y la desconexion callosa evidenciada por la audicion dicotica.
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ESTUDIO DE RESONANCIA MAGNETICA FUNCIONAL (RMf)

El objetivo del estudio con RMf era determinar qué areas cerebrales eran las que estaban activas cuando
se producia la utilizaciéon compulsiva de objetos y el movimiento involuntario en espejo de la mano
derecha. Por razones metodologicas era imposible replicar las pruebas en las que se evidenciaba el
sindrome de utilizacion cuando la paciente era evaluada con la RMf, por lo que se disefid una tarea
paralela.

Procedimiento

Durante la exploracion pudo apreciarse que cuando se le pedia a la paciente que realizase movimientos
con la mano izquierda, de una forma involuntaria también se movia la mano derecha, este hecho fue
el que nos dio la idea para disefiar nuestra tarea de trabajo.

Equipo

Para realizar el estudio, utilizamos un equipo de Resonancia Magnética de Alto Campo (equipo General
Electric CV 1°5 Teslas) disponible en virtud del convenio de investigacion entre la empresa ERESAy la
Universidad Jaume I) que sirve tanto para realizar estudios morfoldgicos convencionales como estudios
funcionales. El escaner estaba equipado con una bobina volumétrica de cabeza de 28 cm. de didmetro
y en cuadratura transmision-recepcion con sistema Optico anti-claustrofobia. Para evitar movimientos
involuntarios de la cabeza, la sujetamos a través de la frente con cojinetes de espuma. Inicialmente
obtuvimos una imagen estructural para poder posteriormente localizar neuroanatomicamente las diversas
area cerebrales con activacion funcional. Se utilizara la secuencia SPGR de adquisicion sagital de alta
resolucion. Para el registro de la actividad funcional, se obtendran 12 cortes coronales paralelos de 5
mm. de espesor que recojan las zonas fronto-estriatales de interés utilizando una secuencia de pulso
ecoplanar (TE=60 mseg; TR=3000 mseg.; FOV=24 cm; matriz 64 x 64 pixels; Flip=90).

Disefo de las Tareas

El estudio de neuroimdgen funcional se basaba en tres tareas diferentes llevadas a cabo durante 20
segundos, y repetidas 6 veces cada una. Se le ofrecieron a la paciente dos pequefias esponjas para que
pudiera apretarlas.

Las instrucciones eran las siguientes:

Tarea A. Mover la mano derecha: realizar movimientos voluntarios de presion de la esponja con
la mano derecha, durante 20 segundos, y no realizar ningun movimiento con la mano izquierda. Los
estudios previos nos mostraron que MI podia realizar esta tarea correctamente.

Tarea B. Mover la mano izquierda: realizar movimientos voluntarios de presion de la esponja
con la mano izquierda y no realizar ningun movimiento con la mano derecha durante un tiempo de
20 segundos. Los estudios previos nos mostraron que MI movia ambas manos en espejo cuando se le
daba esta orden.

Tarea C. Mover las dos manos: realizar movimientos voluntarios de presion de la esponja con
ambas manos durante 20 segundos. Los estudios previos nos mostraron que MI podia realizar esta
tarea correctamente.

Para asegurarse de que la ejecucion era correcta, un experimentador se introdujo en el interior del
escaner y le tocaba la mano derecha, la izquierda o ambas en funcion de si tenia que ejecutar la Tarea
A, la B o la C, respectivamente. Previamente a la exploracion se llevo a cabo una extensa practica
de las tareas a realizar.
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Procesamiento de las imagenes

El procesamiento de imagenes se llevara a cabo en una estacion ordedanor PC. El andlisis de cada sujeto
se llevara a cabo mediante software Braun Voyager v4.6. Las imagenes seran corregidas en funcion
de los posibles movimientos de la cabeza, y normalizadas. Los pixels obtenidos seran espacialmente
suavizados a través de un filtro gaussiano para poder incrementar la razén senal-ruido. Aquellos pixels
que estén contaminados por el movimiento (aquellos que modifiquen la activacion mas de un 8% en
3 segundos) seran eliminados. Se estudiara por tanto las diferencias de activacion en los 12 planos
adquiridos utilizando pruebas t para esas zonas del interés y un nivel de significacion del 0°001.

Resultados

Los resultados del estudio de RMf se obtienen comparando la tarea relevante, la Tarea B con las otras
dos. En la Figura 3A aparece la comparacion de la Tarea B con la A, mientras en la Figura 3B apa-
rece la comparacion de la Tarea B con la C. La Figura 3A muestra activaciones en el area motora del
hemisferio derecho que controla la mano izquierda, y en el area premotora del hemisferio izquierdo
como responsable de los movimientos involuntarios de la mano derecha. En la Figura 3B, s6lo aparece
la activacidon premotora en el hemisferio izquierdo que produce los movimientos involuntarios de la
mano izquierda.

Figura 3. Resultados de la Resonancia Magnética Funcional comparando la Tarea By A (34) y la Tarea B con la C
(3B).

Figura 3A: Figura 3B:
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DISCUSION

El estudio neuroldgico, neuropsicologico y de neuroimagen de MI nos muestra que es un caso que
cumple criterios de Sindrome de Mano Ajena de tipo Fronto-Calloso, con afectacion de la mano
dominante, reflejo de grasping y groping, restriccion de la accion por el miembro no dominante, mani-
pulacion compulsiva de objetos, apraxia de la mano no dominante y desconexion callosa. El estudio
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de neuroimagen estructural muestra una afectacion del SMA y del cuerpo calloso compatible con esta
sintomatologia (Della Sala y cols., 1994).

Por su parte, el estudio de RMf nos ha servido para mostrar el papel del SMA en el control
de la conducta motora, asi como los mecanismos subyacentes a los sintomas del Sindrome de Mano
Ajena. El movimiento de la mano izquierda en MI producia movimientos en espejo en la mano dere-
cha. El estudio de RMf nos revela que la hiperactivacion del area premotora lateral (o arcuada en
terminologia de Goldberg) seria la responsable de esa conducta. De esta manera, la emision de una
orden de movimiento en la mano no dominante parece activar la misma orden en la mano dominante,
y esa orden no seria inhibida por el SMA. Un mecanismo similar seria el responsable de los reflejos
de grasping y groping, y de la conducta de utilizacidn, con la diferencia de que en este caso no seria
una orden interna, sino un estimulo externo el que generaria la conducta de la mano ajena, que nor-
malmente es inhibida por el SMA, pero que en pacientes con Sindrome de Mano Ajena no se produce.
Los resultados de la RMf parecen apoyar el modelo de Goldberg explicado en la Figura 1.
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