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Sindrome de Charles Bonnet. Revision bibliografica 2014-15

Resumen

Introduccidn: Las personas pueden percibir diferentes tipos de alucinaciones a lo largo
de su vida, por diversas causas. El Sindrome de Charles Bonnet (SCB) se caracteriza por
alucinaciones visuales complejas en personas con déficit visual y un estado cognitivo
conservado.

Objetivo: Realizar una actualizacion en el SCB, conocer las patologias oculares mas
asociadas al mismo y como dicho sindrome puede afectar a nuestro trabajo como
Rehabilitadores visuales.

Resultados: EI SCB afecta a un 11% de las personas con discapacidad visual, aunque e
es mas frecuente en ancianos sin deterioro cognitivo y con un déficit visual severo. El
contenido de las alucinaciones varia segln los pacientes, siendo en la mayoria de los
casos formas complejas y detalladas: desde de personas, o caras deformadas, hasta
formas geométricas. Un buen diagndstico diferencial es clave para que el paciente no
sea tratado de otras enfermedades que no estén presentes.

Conclusiones: La incidencia SCB esta aumentando en nuestro entorno debido al
aumento de la esperanza de vida de la poblacién. El conocimiento del sindrome por
parte del equipo médico es fundamental para un diagndstico y tratamiento adecuado,
ya que estamos ante un sindrome altamente infradiagnosticado.
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1. INTRODUCCION

Una alucinacién es una percepcién que no responde a ningln estimulo exterior,
pero que se siente como real. Las alucinaciones pueden ser auditivas, visuales, tacticas,
olfativas, motrices, gustativas, somaticas.

Las alucinaciones visuales suelen clasificarse como simples (puntos, flashes, estrellas) o
complejas (imagenes de objetos o personas), atendiendo al tipo de figura o escena que
representen.(1)

Existen diferentes causas por las que pueden producirse alucinaciones visuales,
como son: trastornos neurolégicos, trastornos psiquiatricos, trastornos metabdlicos,
trastornos toxicoldgicos y otras condiciones.(2) (Tabla 1)

Causas de alucinaciones visuales

Lesiones hemisféricas
Demencia de cuerpos de Lewy
Enfermedad de Parkinson
Trastornos Neuroldgicos
Epilepsia
Migrafias

Lesiones del tronco cerebral

Psicosis aguda
Esquizofrenia
Trastornos psiquiatricos Trastorno afectivo
Delirio

Trastorno de conversion

Privacion sensorial y del suefio

Experiencias emocionales intensas (dolor, estrés, etc)
Condiciones varias
Sindrome de Charles Bonnet

Estado hipnagdgico

Tabla 1: Causas de alucinaciones visuales.
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En 1979, Charles Bonnet describid las experiencias alucinatorias de su abuelo
Charles Lullin, quien padecia un déficit visual a consecuencia de cataratas, y que
describid visiones de pdjaros, edificios, caras, personas que variaban en forma, tamano
y lugar, que en todo momento calificaba como “ficciones de su cerebro”.(1)
Curiosamente, siendo joven Bonnet sufrié un déficit visual experimentando sintomas
del sindrome que lleva su nombre. Fue Monsier, quién lo nombrd de esta manera,
relacionando las alucinaciones en personas con deterioro visual pero con la cognicién
conservada en la mayoria de los casos.(3)

Fue a finales del siglo XIX cuando quedd establecida la relacién entre la
existencia de un déficit visual con la aparicion de alucinaciones visuales. En esta época,
Uhthoff clasificd la asociacion de alucinaciones visuales con la presencia de patologia
ocular, otras relacionadas con las vias visuales retro-orbitales, las que se producen en
asociacion con ceguera total, y las que se producen en asociacion con hemianopsias.(3)

De esta manera, existen personas con discapacidad visual, que presentan
alucinaciones con formas concretas, que suelen ser de tipo complejo y de las que son
totalmente conscientes, es lo que se denomina Sindrome de Charles Bonnet (SCB).
Aunque todos los pacientes con SCB experimentan diferentes visiones, las
caracteristicas mas comunes incluyen: patrones regulares o superpuestos, distorsion
facial, formas ramificadas, hipercromatopsia, multiples formas de una imagen,
micropsia y macropsia.(2) (Tabla 2) Normalmente, las alucinaciones complejas se
asocian al SCB, pero es interesante saber que las alucinaciones complejas pueden
convertirte en simples y viceversa.

Caracteristicas de las alucinaciones en el SCB

Patrones regulares o superpuestos
Distorsion facial
Formas ramificadas
Hipercromatopsia
Multiples formas de una misma imagen
Micropsia

Macropsia

Tabla 2: Caracteristicas comunes de las alucinaciones en el Sindrome de Charles Bonnet (SCB).
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Las patologias oculares comunmente asociadas al SCB son la degeneracion
macular asociada a la edad (DMAE), el glaucoma y las cataras. Ademas, una lesidn en
cualquier parte de la via visual es susceptible de ser asociada con el SCB.(4)
Normalmente, las alucinaciones aparecen en las dreas donde existen defectos del
campo visual, aunque la zona central del mismo se encuentre sin lesiones.(5)

El tiempo y la frecuencia de las alucinaciones pueden variar entre pacientes con
SCB. Pueden ser episddicas, periddicas o cronicas, y durar desde segundos hasta horas.
Ademds, los pacientes que ya han experimentado alucinaciones tienden a ir
notandolas con menos frecuencia que los que comienzan a experimentarlas; es decir,
las alucinaciones tienden a disminuir en numero a medida que avanza el tiempo. Lo
mismo ocurre con la complejidad de las alucinaciones, sin embargo no se ha
conseguido encontrar alguna asociacidn entre dicha complejidad y el grado de
deterioro visual.(5)

La mayoria de las personas que sufren SCB son neurolégicamente normales,
pero como es presumible, las personas mayores son mds propensas a la demencia
relacionada con alucinaciones visuales. (5)

Nuestra poblacion envejece mas y con ello se produce una aparicion mas
frecuente de deterioros visuales importantes como consecuencia de diferentes
patologias asociadas a la edad. Asimismo, el SCB es un proceso visual poco conocido , y
gue muchas veces pasara desapercibido o sera confundido con otros procesos visuales.
Por lo tanto, se hace necesario una revision bibliografica para saber en qué consiste el
SCB, cdmo detectarlo y como actuar, y poder dar una mejor atencidon a nuestros
pacientes.
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2. OBJETIVO

El objetivo de este trabajo es realizar una actualizacién del Sindrome de Charles
Bonnet, conocer en qué consiste y cdmo puede afectar a nuestro ambito de trabajo
como Rehabilitadores Visuales.

3. MATERIAL Y METODOS.

Este trabajo consiste en una revisiéon bibliografica y el método seguido para su
realizacion ha sido la bulsqueda de articulos cientificos en la base de datos
PubMed, Scielo, libros y en publicaciones reconocidas.

Las palabras clave que se han utilizado son: Charles Bonnet Syndome, Visual
hallucinations, visual impairment.

El criterio de aceptacién de los estudios y la informacion seleccionada fue que:

v’ Fueran estudios cientificos publicados en la base de datos PubMed.

v’ Fueran estudios cientificos publicados en la base de datos Scielo.

v’ Estuvieran avalados por organismos reconocidos como la OMS, INe o la ONCE.
v’ Que estuvieran indexados en algun capitulo de libro o libro con ISBN.
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4. RESULTADOS

De los resultados de las publicaciones encontradas en PubMed, se priorizd las
que fueron revisiones (review), estaban publicadas en revistas de
oftalmologia/optometria, y en los ultimos afios.

Los resultados se presentan en los siguientes epigrafes: Epidemiologia, causas y
patogenia, clinica, diagndstico diferencial, manejo y tratamiento.

4.1. Epidemiologia

La prevalencia en el SCB varia ampliamente entre los diferentes estudios. Se
estima que la prevalencia de alucinaciones visuales complejas en pacientes con
deficiencia visual esta entre el 11 y el 15% para algunos autores (1) y entre el 10 y el
40% para otros. (6) Estos datos tan diferentes entre autores es debido a los criterios y
caracteristicas utilizados por los autores. Por ejemplo, los criterios de Podoll et al son
los siguientes:

1. El sintoma predominante es la aparicidn de alucinaciones visuales en las personas
de edad avanzada con estado cognitivo conservado.

2. No hay evidencia de delirio, demencia, impacto negativo en la capacidad
intelectual, deterioro como en los sindromes afectivos, desarrollos paranoides,
psicosis, intoxicacidon o enfermedad neuroldgica.

3. La pérdida de vision como consecuencia de la patologia ocular se da en la
mayoria de los casos como factor especifico, pero no es obligatorio para el diagnodstico.

El SCB aparece con mas frecuencia entre pacientes ancianos, siendo sus
principales factores de riesgo la edad y la pérdida sensorial severa. En la actualidad, no
existe asociaciodn significativa entre SCB y el tipo de trastorno visual preexistente. (7) La
mayoria de los estudios, sitlan los anos de mayor incidencia entre los 75 y los 84 afos,
existiendo dicha predileccidn por el deterioro visual que se desarrolla en personas de
estas edades. (Tabla 3).

Aunque algunos estudios sugieren que no existe predileccién alguna por el
sexo, otros indican claramente una mayor incidencia en mujeres que en hombres. (6)

La agudeza visual (AV) de la mayoria de los afectados suele encontrarse por
debajo de 0.1 decimal(6,8), aunque también personas con AV superiores (hasta 0.5
decimal) que pueden presentar SCB.(5)
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El motivo de estas disparidades son las caracteristicas de los pacientes de los
diferentes estudios. Asi, las patologias oculares asociadas mas frecuentes son
Degeneracion Macular Asociada a la edad, Glaucoma, Catarata y Desprendimiento de
Retina. (8)

El SCB estd infradiagnosticado debido al poco conocimiento clinico que existe
de la enfermedad. Es muy complicado concretar unos valores, ya que los estudios solo
abarcan una patologia visual o neurolégica en concreto. En Espafia, se estima que la
prevalencia del SCB en la poblacidn general es solo del 0.47%, y aumenta al 15% en las
personas que tienen Baja Visidon, de acuerdo a un estudio realizado en el Hospital San
Carlos de Madrid. (8)

En multiples ocasiones, los pacientes que admiten experimentar alucinaciones
son clasificados como dementes y tratados psiquidtricamente. Deberia existir mayor
conciencia médica sobre el SCB para poder evitar tratamientos inadecuados e
innecesarios en muchas ocasiones. (1)

Distribucion poblacional, agudeza visual y patologias asociadas

Rango de edad 74 — 85 afios
Sexo Mayor en mujeres: 58 %
Agudeza Visual (AV) Generalmente AV decimal < 0.1

Degeneracién macular asociada a la edad
Catarata

Patologias oculares
Glaucoma

Desprendimiento de retina

Depresion
Otras Patologias Hipoacusia

Parkinson

Tabla 3: Factores demograficos de aparicidon del Sindrome de Charles Bonnet.
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4.2. Causas y patogenia

La causa especifica de las alucinaciones es desconocida, sin embargo,
comunmente se asocia a la falta de informacion visual en el cerebro, lo que daria lugar
a un fenédmeno similar al que se da tras una amputacion (miembro fantasma). (9)

Las caracteristicas comunes detectadas en los pacientes con CBS dan
informacidn sobre las causas y posibles tratamientos del trastorno. En particular, son
aceptadas dos teorias como posibles explicaciones de la patogénesis de las
alucinaciones:

- La "teoria de la liberacion” sugiere que el resultado de una lesion en las vias
Opticas se transforma en sefiales anormales que se envian a la corteza visual.
Cuando estas sefiales se combinan con las sefiales normales a nivel de la corteza
de asociacion visual, resultan en alucinaciones.

- La "teoria de la privacién" sugiere que la reduccién de la entrada sensorial
conduce a la produccidon de imagenes espontaneas en la corteza visual, lo que
resulta en alucinaciones visuales. Es apoyada por el aumento de la probabilidad de
los pacientes con SCB que tienen pérdida de audicién preexistente y que estan
socialmente aislados. (5)

4.3. Clinica

El contenido alucinatorio ha sido descrito de diversas maneras. La imagen mas
comun es la de una persona. También describen rostros distorsionados, pequeias
figuras disfrazadas y estructuras ramificadas; imagenes de animales y figuras, formas
geométricas. Se han descrito diferentes grados de complejidad en las alucinaciones, asi
como que algunas son en blanco y negro y otras en color. (1)(Figura 1)

Las alucinaciones suelen ubicarse en el exterior y los contenidos estan bien
organizados y definidos. Cabe destacar la claridad de las visiones que refieren los
pacientes, lo que contrasta con la percepcién borrosa de los objetos reales que tienen
los pacientes con discapacidad visual.
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Tabla 1: Representaciones de sindromes de alucinaciones visuales: XXXXX (Sindrome de Charles Bonnet
(CBS)), colinérgico (ACH) y serotonérgico (5HT). (10)

No hay unanimidad de opiniones en cuanto a la presencia o ausencia de
movimiento en las alucinaciones. Las imagenes han sido descritas como estaticas,
moviéndose en bloque o dindmicas. (1) En algunos individuos, las alucinaciones
pueden ser provocadas por una amplia variedad de estimulos, como las condiciones de
reduccidon sensorial, la fatiga, el estrés, los bajos niveles de iluminacién o incluso por
deslumbramientos. (1)

Las alucinaciones visuales del SCB son complejas, elaboradas y estereotipadas.
Pueden percibirse durante segundos o a lo largo de todo el dia. Pueden aparecer
varios dias o varios afos, variando en frecuencia y complejidad. No suelen referirse a
experiencias personales y algunos pacientes pueden modificar o hacer desaparecer
voluntariamente la imagen cerrando los ojos. (7)
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4.4, Diagnoéstico diferencial. Criterios

Existe una falta de consenso sobre la importancia diagndstica de la patologia
ocular, enfermedad neuroldgica, y el estado cognitivo en el SCB. Los dicapacitados
visuales no son inmunes a las alucinaciones secundarias a otras enfermedades
neuropsiquiatricas o trastornos emocionales, por lo que es importante excluir otras
posibles causas de las alucinaciones visuales complejas, enfermedad de Alzheimer, el
delirio, Parkinson, la demencia con cuerpos de Lewy, la esquizofrenia, la epilepsia, y las
alucinaciones experimentadas durante las transiciones sueno-vigilia. (1)

Las alucinaciones visuales caracteristicas del SCB pueden ocurrir en las primeras
etapas de la demencia con cuerpos de Lewy, por tanto, se recomienda que los
pacientes con alucinaciones visuales complejas sean cuidadosamente seguidos a fin de
poder hacer un buen diagndstico diferencial. (1)

Aunque se trata de una enfermedad bien estudiada, los criterios diagndsticos
no estan plenamente establecidos ni universalmente aceptados. Se pone en
entredicho que la existencia de alteracion visual no sea una condicion indispensable y
gue pueda ser debido a lesiones que no estén asociadas al sistema visual. (7) Los
criterios diagndsticos son:

1. Alucinaciones visuales formadas, complejas y persistentes.
2. Conciencia total o parcial de que las alucinaciones son irreales.
3. Ausencia de alucinaciones en otras modalidades sensoriales.

4. Ausencia de delirios primarios o secundarios.

4.5. Manejo y tratamiento

No existe un tratamiento universalmente eficaz; sin embargo no siempre es
necesario tratar, sobre todo en pacientes cognitivamente intactos, ya que las
alucinaciones visuales a menudo desaparecen de forma espontdnea. Ademas, muchos
pacientes con SCB no estan angustiados por el contenido de sus alucinaciones, tanto
como por la ansiedad acerca de la importancia de que existan. (9)

La optimizacién de la funcién visual a menudo tiene un efecto beneficioso
sobre la actividad alucinatoria y puede ser el tratamiento mas eficaz. La correccion del
defecto visual puede no ser siempre posible, especialmente en pacientes de edad
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avanzada. Para ello, se pueden emplear medios épticos convencionales como las gafas,
0 mas especializados como ayudas de baja visién. También se puede recurrir a
procedimientos quirdrgicos como cirugia de cataratas. (1)

No existe tratamiento farmacoldgico que se haya establecido como eficaz para
el SCB, ya que se complica por el hecho de que, incluso sin tratamiento, las
alucinaciones a veces se desvanecen en un periodo de semanas a meses, como se ha
comentado anteriormente. Por otra parte, los pacientes a menudo no estan afligidos,
alarmados o temerosos por sus visiones, incluso pueden disfrutar de ellas, por lo que
un enfoque terapéutico puede no ser siempre necesario. Sin embargo, si las
alucinaciones son frecuentes, angustiantes, o alteraran la calidad de vida, se requiere
terapia eficaz para intentar erradicarlas. (1) Algunas series de casos sugieren que el
tratamiento con ciertos agentes farmacolégicos puede ser muy eficaz en el alivio de las
alucinaciones asociadas al SCB. (1,5,9) Por ejemplo, el tratamiento de un hombre con
CBS con el antipsicético atipico olanzapina (5 mg/dia) dio lugar a la resolucion
progresiva de las alucinaciones visuales mas de 7 dias, momento en el que el
medicamento fue retirado gradualmente. El paciente reinicio la terapia cuando las
alucinaciones visuales se repitieron 3 meses mas tarde y permanecid asintomatico en
terapia continua de olanzapina (5 mg / dia) durante 1 afio. (5)

Algunos pacientes observan mejoria o resolucion de las alucinaciones visuales
durante varios anos, pero no estd claro qué factores estan vinculados a la
resolucion.(9)

Asi, aunque hay diversos tratamientos posibles, no hay evidencia o estudios
gue los corroboren. Los antipsicéticos y anticonvulsionantes deben valorarse el
riesgo/beneficio Los antidepresivos pueden ser una opcidn, principalmente si hay
sintomas de ansiedad o depresion. Otros tratamientos se han propuesto, terapia con
oxigeno o hierbas medicinales, pero apenas se han investigado. Todos los tratamientos
deben basarse en un modelo social de bienestar, donde actividades Iudicas y de ocio y
diferentes, actuen como apoyo social.(11)
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5. DISCUSION

El sindrome de Charles Bonnet sigue siendo un trastorno poco reconocida y comun en
las personas con discapacidad visual grave. La especulacidon sigue existiendo en relacion con la
verdadera fisiopatologia de alucinaciones visuales en el SCB, y los tratamientos médicos no

estan bien establecidos.

El déficit visual no es comun en todos los pacientes con SCB, ya que algunos estudios
indican unos rangos inferiores a 0.1 y otros pueden abarcar hasta 0.5, por tanto sigue
existiendo discusion sobre cudl es el deterioro visual mds comun.

Tampoco esta bien establecida la prevalencia de las patologias oculares asociadas al
déficit visual y, por tanto, al SCB ya que los estudios existentes sélo hacen referencia a una sola
patologia y los criterios de investigacion a menudo varian de unos autores a otros.
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6. CONCLUSIONES

1. El SCB se da mayormente en personas mayores de 74 afios que no sufren
deterioro cognitivo.

2. Las alucinaciones pueden ser de diferentes tipos y duracién, variando desde unos
minutos hasta meses o afios.

3. Existe una relacion entre el SCB y la existencia de un déficit visual asociado a
determinadas patologias oculares.

4. Las patologias oculares que con mayor frecuencia se asocian al SCB son
Degeneracion Macular Asociada a la edad, glaucoma, cataratas o
desprendimiento de retina.

5. Es necesario un mayor conocimiento del SCB por parte del personal encargado
de la atencién al paciente para poder realizar un buen diagndstico y posterior
tratamiento.

6. Como Rehabilitadores Visuales debemos conocer la existencia del SCB debido a
su relacién con la baja visién y, por tanto, como puede afectar al tratamiento de
nuestro paciente.

Por lo tanto, es conveniente que seamos conscientes de ello en nuestro trabajo
para asi poder dar una mejor atencidn al paciente y derivar al correspondiente
profesional para diagnosticar y consecuentemente tratar al paciente.
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