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Resumen

En la medida que crece la poblacién y aumenta el
nimero de personas de la tercera edad con trastornos
de la vision, se necesita cada vez mds hacer conciencia
del Sindrome de Charles Bonnet entre los oftalmélogos,
psiquiatras y neurélogos. El propdsito de la presente revi-
sion es ofrecer una vision actualizada sobre sus aspectos
clinicos, fisiopatoldgicos, epidemioldgicos junto con
las estrategias de manejo mas razonables. Para ello se
emprendi6 una bisqueda exhaustiva de la literatura mas
relevante, con el fin de comprender estos aspectos.

El sindrome de Charles Bonnet es una entidad subre-
portada y subdiagnosticada que aparece en personas
de la tercera edad, visualmente comprometidas. Estos
pacientes por lo general tienen un estado cognoscitivo
intacto aunque algunos autores sostienen que puede ser
mas frecuente en casos de deterioro cognoscitivo leve.
Su fisiopatologia aln es tema de debate pero las teorias
mas aceptadas, hasta el momento, son la teoria de la
denervacién y el fenémeno de liberacion.

Los reportes de casos aislados sefialan la posibilidad de inter-
venciones farmacoldgicas. Sin embargo, asegurar al paciente
y tratar la patologfa visual son las piezas principales del trata-
miento, no obstante, se necesitan mas investigaciones que
permitan aumentar las opciones terapéuticas eficaces.
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enfermedad mental.
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Abstract

As population grows, the number of older people with
impaired vision does too.That is why ophthalmologists,
psychiatrists and neurologists urgently require fami-
liarization with the most important characteristics of
Charles Bonnet syndrome. The purpose of this review
is to give an update on its clinical aspects, pathophysio-
logy, epidemiology and more reasonable management
strategies of this syndrome. Accordingly, we carried
out an exhaustive search of the relevant literature, in
order to understand these issues.

Charles Bonnet syndrome is a sub reported and sub diag-
nosed entity in visually impaired older people. These
patients usually have an intact mental status although
some authors claim that may be more common in cases
of mild cognitive impairment. Its pathophysiology is still
debated but most accepted theories are “the deafferenta-
tion theory” and “the phenomenon of liberation”.

Isolated case reports point to the possibility of pharmaco-
logical interventions, however reassuring the patient and
treating visual diseases are the main parts of treatment,
more research is needed to allow the possibility of effec-
tive treatment options.

Keywords: Charles Bonnet syndrome, visual hallucina-
tions, visual disorders, deafferentation, mental illness.
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INTRODUCCION

El sindrome de Charles Bonnet, corresponde a una
enfermedad cuya aparicién es comidn en personas
de la tercera edad, sus sintomas consisten en la apari-
ciéon de alucinaciones visuales complejas asociadas
a una patologia de la via visual que causa deterioro
de su funcionamiento. Los sintomas pueden llegar en
ocasiones a ser tan complejos, que con frecuencia es
confundida con enfermedades psiquiatricas (3) y suele
ser sub diagnosticada, dado el desconocimiento de
la entidad por parte del personal de salud. Hay que
sefalar que un gran nimero de personas que presentan
esta patologia, por temor a ser considerados dementes
no comunican a su médico los sintomas; este hecho,
considerado de manera independiente, orienta el diag-
nostico hacia una patologia que poco o nada tiene que
ver con lo psiquiatrico, si se tiene en cuenta que lo
caracteristico en muchas enfermedades mentales es
precisamente la falta de introspeccion.

El nombre del sindrome fue dado por el psiquiatra
ginebrino de Morsier a esta entidad descrita en 1769
por el naturalista suizo Bonnet, él describe en: «Ensayo
analitico sobre las facultades del alma”, el caso de
su abuelo C. Lullin: “vigoroso, candoroso, de buen
juicio y memoria, en estado de vigilia percibe frente
a él independientemente de las impresiones externas
figuras masculinas, femeninas, de pdjaros, de coches,
de construcciones... Ellas se mueven aproximandose,
alejandose o huyendo; disminuyen y aumentan de
tamafo; aparecen y reaparecen: los edificios se elevan,
los tapices de sus apartamentos cambian abrupta-
mente y se convierten en cuadros que representan
paisajes. Pero lo importante es que este anciano no
interpreta como los visionarios sus visiones por reali-
dades, él sabe juzgar sanamente esas apariciones y
restablecer siempre sus primeros juicios... Su racio-
cinio se divierte”. Esta descripcion hecha por Bonnet
pone de relieve las caracteristicas clinicas del sindrome,
definido como un cuadro de alucinaciones visuales
complejas, persistentes y continuas en ausencia de
psicopatologia, que aparecen con mayor frecuencia
en ancianos con deficiencia visual bilateral (1).

CARACTERISTICAS CLINICAS

Los médicos con frecuencia consideran que un
paciente que padece de alucinaciones visuales
complejas, presenta algin trastorno neurolégico o
psiquidtrico y si se trata de un paciente de la tercera
edad es mayor el riesgo de considerar una patologia
de este orden. Lo caracteristico del sindrome de
Charles Bonnet (SCB) es que las alucinaciones visuales
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complejas ocurren en una importante proporcion de
pacientes que no padecen patologias psiquidtricas ni
neurologicas (19). Estas alucinaciones, de acuerdo con
la semiologia psiquidtrica podrian considerarse en un
sentido mas estricto alucinosis, ya que los individuos
no presentan alteraciones neuroldgicas focales, meta-
bolicas, delirium, demencia o alteraciones del estado
de conciencia que expliquen este fendmeno y este
término por si mismo define con mas precisién la
naturaleza de las alteraciones. Llama la atencién preci-
samente que los diferentes articulos que tratan sobre el
tema, se refieren a las alteraciones como alucinaciones
visuales y este término es impreciso a la hora de definir
el sintoma cardinal. La perdida de la visién producida
por una patologia ocular, es encontrada en la mayoria
de los casos (20) y el sindrome ha sido encontrado
en casos de degeneracion macular (21), oclusién de
la arteria central de la retina (22), cirugia de trasloca-
cién macular (23), enucleacion (24), pero las patologias
mas comunes encontradas son degeneraciéon macular
asociada a la edad, glaucoma vy cataratas. Como
cabria esperar, el sindrome es mas comdn en ancianos
que presentan deterioro de la visién (25). Aunque en
ocasiones se ha reportado en personas de menos
de 50 afios (4), con respecto a esto se trata mas bien
de casos anecddticos, es claro que con el tiempo se
presenta una serie de cambios estructurales y funcio-
nales evidentes, que parecen ser necesarios para que
la patologia se manifieste y sin estos la probabilidad de
que ocurra el sindrome es minima.

Se debe anotar que no solo el compromiso ocular ha
sido implicado en la aparicién del sindrome, también se
ha observado en casos de macroadenoma hipofisario
(42), después de eventos isquémicos en la corteza occi-
pital(43) y tras la realizacién de cirugias cerebrales en
zonas adyacentes a areas corticales de asociacion de la
informacion visual (44). Es decir, aunque la patologia es
mas frecuente en ciertas enfermedades oculares, que
suelen ser caracteristicas del envejecimiento, se puede
mencionar que practicamente cualquier compromiso
de la via visual, tratese de estructuras oculares perifé-
ricas, vias de transmision de la informacién hacia la
corteza occipital e incluso alteraciones de las misma
corteza visual primaria o de asociacion, pueden desen-
cadenar los sintomas, aunque en estos casos el nimero
de reportes es mucho mas bajo.

No existe un conjunto de criterios diagndsticos estable-
cidos y esto ha hecho dificil interpretar su prevalencia en
las poblaciones de riesgo. Sin embargo las caracteristicas
centrales de esta entidad son: La aparicion de alucina-
ciones visuales vividas y complejas, elaboradas y con
frecuencias estereotipadas, en una persona casi siempre



de la tercera edad con compromiso de la via visual.
Estas alucinaciones son percibidas como provenientes
de fuera del cuerpo y tienen una duracién variable de
minutos a horas y cambian en complejidad y frecuencia
a medida que avanza el tiempo (18). Las alucinaciones
descritas con mas frecuencia corresponden a personas,
plantas, figuras geométricas, que tipicamente aparecen
en el centro del campo visual; el 72% estan asociadas
con color y un 63% con movimiento (26). Como ya
se mencioné anteriormente, uno de los motivos por
los cuales la entidad no es diagnosticada en el dmbito
clinico, es que los pacientes son reacios a comentar sus
sintomas por temor a ser considerados como enfermos
mentales; adicionalmente y dentro de las reacciones
iniciales del paciente cuando aparecen los sintomas se
han encontrado ansiedad y sentimientos de extrafieza
(27). Esta sensacion de extraneza que se menciona en
las revisiones, hace referencia al estado de desconcierto
que se genera en el paciente que empieza a presentar
los sintomas, en nuestra casuistica hemos encontrado
precisamente que esta ansiedad ha sido el factor deter-
minante de la remision a psiquiatria (4).

Se ha propuesto que los pacientes con SCB no deben
padecer patologia neurolégica ni psiquidtrica, sin
embargo se han descrito trastornos neurolégicos
asociados como el deterioro cognoscitivo leve (38) y
demencia de Cuerpos de Lewi (39), lo cual ha generado
cierta controversia con respecto a este criterio y ademas
hay estudios que no han podido demostrar claramente
esta asociacion (5), (50). En los casos en los cuales se
hace el diagnostico, se pueden observar los cambios
cognoscitivos que son propios de la tercera edad; pero
si estas alteraciones son lo suficientemente intensas,
como para diagnosticar un deterioro cognoscitivo leve,
considerado muchas veces como las etapas iniciales de
una enfermedad de Alzheimer, no es posible hacer el
diagnostico con claridad, aunque existan casos particu-
lares en los cuales se pueda implicar la fisiopatologia
del SCB, como la alteracién funcional desencadenante.

PREVALENCIA

Teniendo en cuenta el aumento en la expectativa de
vida y los cambios en la composicion etaria de la
sociedad, se presume un aumento de la prevalencia
de esta entidad, sin embargo en Colombia han sido
pocos los casos descritos, debido probablemente al
sub diagndstico y corresponden a reportes de caso (4).

En la poblacién general son ocasionales los casos
reportados y en la poblacion psiquiatrica son pocos
los estudios reportados, uno de estos realizado en los
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afios 80 reporté una prevalencia del 1 al 2% de los
pacientes en unidades de psicogeriatria (51).

La prevalencia del SCB varia ampliamente en los
diferentes estudios, lo cual se debe a la falta de unifor-
midad en los criterios diagnésticos, a las dificultades
para realizar una adecuada anamnesis clinica y al
rechazo de los pacientes para admitir que presentan
alucinaciones. No obstante, los estudios de preva-
lencia en poblaciones clinicas pueden ser (tiles para
guiar al clinico en casos en los que es posible diag-
nosticar el sindrome. En un estudio de pacientes con
degeneracién macular por envejecimiento, el 40%
fueron diagnosticados con SCB (5), sin embargo, la
alta prevalencia en este estudio pudo haberse debido
a la inclusion de pacientes con alucinaciones visuales
simples, las cuales no forman parte del cuadro clinico
de esta entidad. Dentro de 100 pacientes consecutivos
tratados con terapia fotodindmica, 5% admitieron
haber tenido alucinaciones visuales compatibles con
el sindrome, mientras que el 15 % reportaron alucina-
ciones simples (6), sobre este tema se debe mencionar
que unos cuantos casos en los cuales han aparecido
las alucinaciones visuales, se han presentado preci-
samente en las fases iniciales del tratamiento de una
enfermedad visual y es importante tenerlo en cuenta.
Una mayor serie de casos de 360 pacientes con
degeneracién macular identific6 275 pacientes con
sintomas compatibles con SCB, una agudeza visual de
20/120 se asoci6 con la aparicion de los sintomas (7).

Otro estudio de pacientes de mas de 60 afos con dife-
rentes patologias oculares y agudeza visual de 20/40,
encontré una prevalencia de 17.5%, sin diferencias de
sexo (8), en ese mismo estudio Vukizevik y Fitzmaurice
encontraron que el 21% de los pacientes no reportaron
los sintomas, estos ultimos estudios sirven para reflexionar
precisamente sobre la necesidad de indagar directa-
mente sobre estos sintomas en ancianos con enfermedad
visual. En muchas ocasiones no es posible hacer el diag-
nostico y se pasa por alto, se reitera que no son pocas
las ocasiones en las cuales el paciente no manifiesta los
sintomas, si el clinico lo pregunta de manera abierta; es
mucho mas probable que el paciente lo manifieste.

FISIOPATOLOGIA

La hipdtesis mas aceptada es la teoria de la denerva-
cion. Esta se define como la pérdida de las aferencias
sensitivas de una parte del cuerpo y por lo general es
producida por la pérdida o lesién de fibras sensitivas
periféricas. De acuerdo con esta teoria las alucinaciones
surgen como consecuencia de la perdida de aferencias
hacia la corteza de asociacion visual, tras la lesion de
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las vias visuales periféricas (9). Esta desconexion entre
la corteza y las vias visuales sensitivas podria generar
cambios bioquimicos y moleculares que producirian los
sintomas (10), la disminucion de las aferencias podria
aumentar la percepcion intracerebral como conse-
cuencia de descargas espontaneas en la corteza de
asociacion visual (11) y esta actividad se ha comparado
con los fenémenos que ocurren en el llamado sindrome
del miembro fantasma (12). Recientemente se ha
propuesto que la denervacion también podria generar
un cambio en la frecuencia de la transmisién cortico-
talamica, durante la aparicién de los sintomas. Como
ya se sabe el tdlamo es un nicleo de relevo de toda la
informacion sensitiva hacia el sistema nervioso central,
pero también permite que toda la corteza cerebral
funcione como un todo ademas de servir como un filtro
de toda la informacién que llega a esta dltima. El tdlamo
envia la informacion sensitiva hacia la corteza cere-
bral por medio de descargas tonicas. En los procesos
patolégicos conocidos como las disritmias cortico-
talamicas, el talamo deja de enviar esta informacién por
medio de descargas ténicas y empieza a enviarla por
medio de descargas paroxisticas. En realidad el modelo
de Jean Mond de las disritmias talamo-corticales, no
se ha evaluado de manera directa en los pacientes con
SCB, se ha investigado el fenémeno de las alucinosis de
Purkinje, tratando de buscar un correlato clinico seme-
jante al SCB vy facil de reproducir experimentalmente.
Las observaciones sobre los cambios metabdlicos entre
el tdlamo y la corteza cerebral en sujetos en los cuales
se induce experimentalmente estas alucinosis, son
compatibles segin los estudios de R. LLinas con las
disritmias cortico-talamicas y es precisamente una de
las sugerencias mas recientes, como hipétesis de como
podria influir la denervacion en estos casos (48).

Otra teoria es el fenémeno de la liberacion, segin
el cual las aferencias a las areas de la corteza visual
primaria, produce desinhibicion de las dareas de
asociacion visual, contribuyendo a la aparicion de las
alucinaciones visuales (13). Después de un dano en la
retina las neuronas corticales se vuelven mds sensibles
aumentando el nimero de receptores postsinapticos
(14), esto se considera un proceso de adaptacién debido
a la menor estimulacién de la corteza visual y estos
cambios podrian explicar por qué los sintomas suelen
aparecer poco después de disminuirse la agudeza visual,
pero pueden desaparecer con el tiempo (15). Estudios
de neuroimagen recientes que apoyan esta explicacion,
sugieren que una disfuncién en las areas de asociacion
visuales primarias y secundarias, seria responsable de la
aparicién de los sintomas. Los estimulos del ambiente
externo en condiciones normales actian como inhi-
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bidores de la activacion enddgena cortical por medio de
la corteza visual primaria y secundaria (dreas 17 y 18 de
Brodman), las cuales al parecer no funcionan correcta-
mente en los pacientes y al no transmitir de manera
adecuada los impulsos al area 37 de Brodman que repre-
senta a la corteza de asociacion visual, las imagenes
se liberarian a partir de esta, apreciandose una mayor
actividad en esta drea en comparacion con las otras(49);
dicho en términos sencillos, las areas de la corteza visual
primaria, en condiciones normales regulan la liberacién
enddgena de imagenes emitidas por medio de descargas
en las cortezas visuales de asociacion (drea 37).

La mayoria de las revisiones que tratan el tema, hablan
de los hechos que apoyan una u otra teoria. La hipétesis
de la denervacion tiene su debilidad en el hecho de que
solo hasta el 21% de las personas ancianas, con prob-
lemas visuales desarrollan el cuadro, esto hace que la
hipétesis de la liberacion se involucre como una expli-
cacion alternativa e implica mas probablemente que el
fenémeno puede producirse como una combinacién
de alteraciones visuales y del SNC. Ningun articulo de
revision lo menciona de manera directa, pero el hecho
es que de ser posibles las dos explicaciones, incluso
teniendo en cuenta la posibilidad de aplicar el modelo
de las disritmias cortico-talamicas a la hipotesis de
la denervacion, es racional buscar una explicacion
combinando ambas hipétesis. Probablemente el lector
se preguntard, en el caso de la denervacién vy la posi-
bilidad de una disfuncién cortico-talamica, porque es
infrecuente el sindrome en las personas jovenes que
presentan alteraciones visuales crénicas? La respu-
esta es que probablemente también son necesarias
esas alteraciones de la corteza cerebral, que solo se
presentan con el paso de los afios.

Otros estudios de RMN funcional (16), han reportado
cambios cerebrales antes de la aparicion de los sintomas
y se ha encontrado que las alucinaciones de colores,
caras y objetos, se producen concomitantemente con
un aumento de la actividad del l6bulo occipital, sobre
el area ventral y en el giro fusiforme del I6bulo temporal.

Utilizando tomografia por emisiéon de positrones y
RMN, durante episodios de alucinaciones, se evidencié
en un estudio la hipoperfusion en el talamo, la corteza
del l6bulo temporal y el estriado, la cual se presenta
de manera asimétrica (17). Con base en ese reporte, se
propuso que las personas de edad avanzada, al presentar
perdida de la visién muestran una compensacion en esas
areas, lo cual contribuiria a la aparicién de los sintomas.
En este estudio no se observo que la corteza visual
primaria tuviera una activacién importante, en compara-
cion con la corteza de asociacion visual.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial debe hacerse con todas aque-
llas entidades, en las cuales las alucinaciones visuales
forman parte de sus manifestaciones. Las alucinaciones
visuales pueden clasificarse en complejas o simples y
la descripcién de sus caracteristicas puede ayudar a
identificar la causa (29). Las patologias que se incluyen
dentro de estas son: Migrafa, crisis convulsivas, tras-
tornos neurodegenerativos como la demencia de
Cuerpos de Lewy y la enfermedad de Parkinson, efectos
de farmacos, delirium o encefalitis de cualquier causa,
alucinosis peduncular por lesion del tallo cerebral,
narcolepsia y enfermedades psiquiatricas (30).Aunque
es facil incluir dentro del diagnéstico diferencial cual-
quier patologia que presente alucinaciones visuales,
es claro que cada una de estas patologias tiene sus
propias caracteristicas que hacen facil orientar el diag-
nostico hacia una de estas entidades.

En el caso de la demencia de cuerpos de Lewy, es claro
que el deterioro neurolégico es progresivo y bastante
rapido, el diagnostico diferencial puede resaltar a
simple vista, en las primeras etapas de la enfermedad.
A diferencia de esta, la enfermedad de Parkinson tiene
un curso mas lento y el deterioro cognoscitivo también
es propio de la enfermedad, aunque en grado variable
y va desde pacientes que no presentan alteraciones
evidentes hasta pacientes con demencia. Si un paciente,
especialmente con esta Ultima patologia, presenta
simultdneamente un trastorno de la visién bilateral y
alucinaciones visuales con un juicio critico sobre los
sintomas, sin un compromiso de la esfera cognoscitiva,
es posible hacer el diagnostico de SCB, solo que en
este caso es probable que la etiologia de estos sintomas,
también pueda ser la consecuencia de un trastorno
de la fase REM de suefio, tipico en los pacientes con
Parkinson y en consecuencia es necesario descartarlo.

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

Se han descrito varios esquemas de tratamiento para el
SCB. El primer paso es mejorar la vision si es posible. Se
ha reportado resolucién de las alucinaciones tras cirugia
de cataratas, cirugia para retinopatia diabética, fotocoa-
gulaciéon con laser de hemorragia subretinal y uso de
dispositivos 6pticos para la rehabilitacion ocular. De
manera particular se ha reportado la desaparicién de los
sintomas a medida que progresa el deterioro visual (31).

Con relacién a las intervenciones farmacoldgicas, se
han prescrito antipsicéticos por su eficacia en las alte-
raciones sensoperceptivas de patologias psiquidtricas,
sin embargo la eficacia en SCB ha sido anecddtica
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y no se encuentran ensayos clinicos controlados (35).
Se han descrito reportes de mejoria de los sintomas
con Olanzapina a dosis de 5 mg dia (32). También
se han descrito mejoria de los sintomas con Donepe-
cilo (33) y con el antidepresivo Venlafaxina (34). Los
anticonvulsivantes se han usado de manera no siste-
matica, algunas veces observandose mejoria, pero en
otras ocasiones observandose empeoramiento de los
sintomas (36). De manera singular se reporté un caso
de resolucién de los sintomas tras suministrar vitamina
B-12, en un paciente con déficit de esta, se propuso a
partir de este caso considerar los bajos niveles de esta
vitamina como uno de los agentes causales (45), ya
que es frecuente la deficiencia de ésta en el anciano
(47). En el caso de la degeneracién macular, en la
cual los episodios de hipoxemia se han involucrado
como uno de los factores etiolégicos, la suplencia de
oxigeno puede mejorar los sintomas (46)

En general, el cursoy el prondstico del SCB es variable y
depende de la naturaleza de la patologia visual presen-
tada (37), es muy importante reasegurar al paciente
y explicarle la naturaleza de los sintomas con lo cual
suele disminuirse la ansiedad de manera notable (25);
esta respuesta permite diferenciar el SCB de los tras-
tornos psiquidtricos que cursan con alucinaciones
visuales(28), practicamente en todas las enfermedades
mentales la ansiedad es un sintoma presente y es preci-
samente uno de los mas dificiles de tratar, por lo cual el
hecho de que ésta se reduzca significativamente, solo
con el hecho de explicarle al paciente la causa de su
patologia permite asegurar el diagnéstico.

CONCLUSION

Es necesario en todo paciente de la tercera edad que
presente alteraciones de la visién, como consecuencia
de cualquier trastorno, inquirir acerca de la existencia de
alucinaciones visuales complejas y tener en cuenta que
con frecuencia hay un porcentaje de pacientes reacios
a comentar sus experiencias. La mayoria de las veces
estos casos no se diagnostican por desconocimiento
por parte del clinico. Incluso en dreas como psiquiatria
y oftalmologia, con frecuencia pasan desapercibidos
pacientes con manifestaciones del sindrome.

Aunque cldsicamente se ha descrito la ausencia de
psicopatologia, hay pocos indicios de que el deterioro
cognoscitivo leve puede coexistir con la entidad en
algunos pacientes y considerar una evaluacién neurop-
sicolégica mas exhaustiva en casos muy especificos.
Aunque la literatura no lo describe de esa manera,
es comun en personas de la tercera edad encontrar
pacientes con deterioro cognoscitivo leve, problemas
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crénicos de la visién con alucinaciones visuales mas
simples y menos frecuentes que los casos mds floridos,
que son los que con frecuencia se llevan como presen-
tacion de caso. Es probable que en estos pacientes las
bases fisiopatolégicas tedricas que se proponen como
causa, también influyan en estos casos que pueden
considerarse subsindromicos y que no se acomodan
a los criterios diagnosticos de la entidad. El estudio
de estos pacientes deberia ser tenido en cuenta en las
investigaciones y considerar el modelo fisiopatolégico
que se propone en el sindrome de Charles Bonnet,
para determinar si se correlaciona con la aparicién de
los sintomas en casos subsindrémicos.

Los pilares del tratamiento son: la explicacién de la natu-
raleza de los sintomas, reasegurar al paciente, tratar en
primera instancia la patologia ocular y en casos especiales
tratamiento psicofarmacolégico. Si este Gltimo no resulta
efectivo, es preferible no suministrar ningtin farmaco,
ya que en este caso lo Unico que se puede esperar son
efectos adversos. Se necesitan mas herramientas terapéu-
ticas que se basen en una comprension mas clara de los
mecanismos fisiopatoldgicas del trastorno.

En la mayoria de los casos, una vez explicada la natu-
raleza de los sintomas, los pacientes se tranquilizan
y aunque en algunos casos no es posible tratar la
patologia ocular ni funcionan los medicamentos que
usualmente se utilizan, esta explicaciéon puede ser
mas que suficiente para mejorar la calidad de vida del
paciente que padece la entidad.
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