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1. Resumen

La prosopagnosia es un tipo de agnosia visual definida como la incapacidad de
reconocer caras nuevas y conocidas. Este déficit, aunque minoritario, causa un
gran impacto psicologico y social en los sujetos que lo padecen. En este trabajo
realizamos una revision de los tratamientos en prosopagnosia adquirida y del
desarrollo desde la década de los 60 hasta el presente. Los objetivos principales
fueron determinar si existe un consenso sobre qué intervencion debe realizarse
para la rehabilitacién de la prosopagnosia ademas de determinar las diferencias
en el resultado de las intervenciones segun la etiologia de la prosopagnosia y el
tipo de enfoque aplicado. Observamos que, actualmente, no hay una unica
intervencidn que consiga resultados significativos por encima de otras aunque los
tratamientos compensatorios muestran ser, en general, mas eficaces que los
restitutivos. Por ultimo, las intervenciones parecen beneficiar en mayor medida a
pacientes con prosopagnosia del desarrollo que a pacientes con prosopagnosia
adquirida.

Abstract

Prosopagnosia is a type of visual agnosia defined as the inability to recognize new
and familiar faces. This deficit, although minor, causes a great psychological and
social impact on the subjects affected. In this work we carry out a review of the
treatments in acquired and developmental prosopagnosia from the 1960s to the
present. The main objectives were to determine whether there is a consensus on
which intervention should be performed for the rehabilitation of prosopagnosia in
addition to determining the differences in the outcome of the interventions
according to the etiology of the prosopagnosia and the type of approach applied.
We observe that, currently, there is no single intervention that achieves significant
results above others, although compensatory treatments show to be, in general,
more effective than restorative ones. Finally, the interventions appear to benefit in
a greater measure patients with developmental prosopagnosia over patients with
acquired prosopagnosia.



2. INTRODUCCION

La prosopagnosia, palabra proveniente del griego prosopon (cara) y agnosia
(desconocimiento), se define como la inhabilidad de reconocer caras nuevas y
conocidas, también llamada agnosia facial (Corrow et al., 2016). El neurdlogo
aleman Joachim Bodamer fue el primero en aplicar el término “prosopagnosia” en
1947 para definir los déficits de reconocimiento de rostros que presentaban dos
sujetos (Bodamer, 1947).

El rostro se caracteriza por ser una estructura compleja debido al nivel de detalles
que presenta. Estd compuesto por rasgos prominentes comunes en todos los
humanos que se encuadran dentro de unos limites estructurales y que a través de
su movilidad reflejan lo que conocemos como expresiones. Aun cuando la forma,
tamano y distribucion de estos rasgos facilitan la diferenciacién de los individuos,
se trata de una tarea compleja que los humanos realizamos de forma rapida y
precisa sin que requiera un gran esfuerzo, debido a su alta importancia social.

En el caso de los sujetos prosopagndsicos, existen varios grados de alteracién de
la habilidad de reconocimiento que incluyen: la incapacidad total de reconocer
caras, de discriminarlas, de identificar caras nuevas o la propia y de discernir
diferencias entre caras y objetos del entorno (Rocha Cabrero & De Jesus, 2021).
La prosopagnosia se clasifica en dos tipologias segun su causalidad: adquirida o
del desarrollo. Los casos adquiridos son mayoritariamente, resultado secundario a
una lesion cerebral como puede ser un tumor, un infarto isquémico o hemorragico,
un traumatismo craneoencefalico, o por otra parte, producto de la presencia de
enfermedades neurodegenerativas y neuropsiquiatricas como la enfermedad de
Alzheimer, depresion o esquizofrenia entre otras. En el caso de la prosopagnosia
del desarrollo, las dificultades en el reconocimiento de rostros se presentan sin
haber una historia de dafio cerebral o una alteracibn en los sistemas de
procesamiento visual (Duchaine B, Nakayama K, 2006). La etiologia de la
prosopagnosia del desarrollo parece ser hereditaria y resulta ser un area de
investigacion (Susilo y Duchaine, 2013). Aunque el mecanismo hereditario no esta
claro del todo, se piensa que podria ser de herencia autosémica dominante
(Bowles et al., 2009; Kennerknecht et al., 2007).

Otra distincion en la prosopagnosia se realiza segun las caracteristicas concretas
del déficit: prosopagnosia aperceptiva cuando los pacientes son incapaces de
identificar las caracteristicas y partes del rostro y prosopagnosia asociativa o
mnésica cuando la persona que la padece puede analizar las estructuras faciales
pero no es capaz de asociarlo a un individuo (Davies-Thompson et al., 2014). No
obstante, autores como Farah (1990) ponen en duda la existencia de una
prosopagnosia asociativa pura, sosteniendo que se trata de un déficit a nivel
perceptual siempre presente.

Aunque la prevalencia de la prosopagnosia adquirida es especialmente baja, la
prosopagnosia del desarrollo parece tener una presencia cada vez mayor en la
poblacién, aunque no existen datos precisos sobre su prevalencia real (Barton &



Corrow, 2016; Susilo y Duchaine, 2013). En ambos casos, los sujetos
generalmente desarrollan estrategias de compensacion de forma autébnoma para
afrontar el déficit, éstas consisten en el uso de otras caracteristicas personales
como la voz, el peinado, la vestimenta o un rasgo particular y especifico de los
rostros. A menudo, estos mecanismos compensatorios no son suficientes para
reconocer caras familiares, y la alteracién provoca un gran impacto psicologico y
social en el sujeto. Las principales implicaciones de la prosopagnosia son el
aislamiento social en varios ambitos personales, el desarrollo de depresion vy
ansiedad, asi como otros otros trastornos relacionados con el estado de animo
(Avery et al., 2016; Dalrymple et al., 2014; Yardley et al., 2008).

Las observaciones neuropsicoldgicas y los estudios sobre la naturaleza de esta
alteracion han jugado un papel esencial para comprender y desarrollar modelos
cognitivos del procesamiento de rostros que faciliten el posterior planteamiento de
intervenciones.Existen dos grandes modelos neuronales: el Modelo Funcional
para el Procesamiento de Rostros propuesto por Bruce y Young (1986) y el
Modelo de la Distribucidn Neural para la Percepcion de Rostros de Haxby et al.
(2000).

El modelo de Bruce y Young (1986) sugiere que existen multiples pasos en el
reconocimiento de caras: desde el analisis visual de rasgos basicos (i.e.,
orientacion de la cara y tamafio) hasta una integracién de la representacién facial
abstracta de la configuracion facial, incluyendo rasgos individuales de caras
conocidas. La activacion de la unidad de reconocimiento facial depende del grado
de similitud entre la cara almacenada y el input proporcionado por la codificacion
visual estructural, que a su vez activa los nodos de identidad personal (i.e., la fase
en la que el reconocimiento de una persona ocurre). La activacién de estos nodos
conduce a la recuperacion del nombre de la cara familiar, el cual se apoya en otras
sefales no faciales (voz, vestimenta o gestos) y otros elementos como el estado
de animo o las emociones (ver Figura 1). Los autores defienden que la
identificacion de los rostros se procesa mediante procesos cognitivos especificos
que se distinguen del procesamiento de otros estimulos visuales y pone énfasis en
los procesos psicologicos, indicando que la identidad del rostro es producto de un
proceso altamente elaborado que se fragmenta en diferentes procesos
independientes entre ellos y por tanto, segun el modelo puede realizarse una
identificacion sin disponer de la codificacion de otras dimensiones de la cara como
el género o la expresion.



\

Descripciones

Analisis de la < basadas en la
Expresion orientacion facial

Codificacion

* hd Estructural
Descripciones
Analisis del pe independientes de

. g la expresion
Discurso Facial \ P /

h J

Unidades de
Reconocimiento
Facial

A A

Procesamiento
Visual Dirigido

v

Nodos de
v Identidad
Personal

h 4

Sistema

Cognitivo ] Generacion del
Nombre

Figura 1. Adaptacion del Modelo Funcional para el Procesamiento de Rostros de Bruce y Young
(1986).

Por otra parte, el modelo de Haxby et al. (2000) se diferencia del anterior al basar
su planteamiento en las bases neuro-anatomo-funcionales del reconocimiento de
caras indicando los supuestos biolégicos que lo sostienen. Asi, sugiere que el
procesamiento de estimulos visuales se lleva a cabo a través de varias redes en
las regiones visuales, y que algunas de las regiones estan involucradas en la
percepcion de varios tipos de estimulos. Por otra parte, destaca el hecho que el
modelo se desarrollé en base a las observaciones realizadas sobre pacientes con
prosopagnosia adquirida. El modelo consiste en tres areas bilaterales con una
organizacion jerarquica. La region occipital inferior proporciona el estimulo al area
fusiforme lateral y al surco temporal. La informacion facial, como la mirada o la
orientacion de la cabeza, es procesada en el surco intraparietal, el sistema neural
para la atencién espacial y la percepcion. A su vez, el giro temporal superior
participa en procesos de comprension verbal auditiva como la lectura de los labios
y la extraccion de la informacion fonética. El conocimiento semantico biografico
que participa en la recuperacion de nombres e informacion de indole facial, tiene
lugar en el I6bulo temporal anterior. La amigdala y la insula procesan la
informacion emocional. No obstante, los autores proponen que la mayoria de



funciones perceptuales faciales se dan gracias a la coordinacion de multiples
regiones cerebrales (Figura 2).
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Figura 2. Adaptacion del Modelo de la Distribucion Neural para la Percepciéon de Rostros de Haxby
et al. (2000).

Estos modelos apoyan la existencia de una alta especificidad del reconocimiento
facial no asociada con la alteracion de otras habilidades de percepcion (Busigny et
al., 2010; Farah et al., 1995 y 1995; McNeil y Warrington, 1993; Riddoch et al.,
2008; Schiltz et al., 2006). Sin embargo, otros estudios mantienen que no habria
una especificidad para el reconocimiento de rostros y que los mecanismos
subyacentes estarian involucrados en la percepcion de otros estimulos visuales
(Bornstein et al., 1969; Bruyer et al., 1983; De Haan y Campbell, 1991; Gauthier et
al., 1999).

Aquellos que evidencian correlacion con otros déficits perceptivos, en concreto
muestran comorbilidad con agnosia de objetos (Barton et al., 2019; Gray et al.,
2019) y desorientacion topografica, es decir, la inhabilidad de orientarse y navegar
en entornos familiares y no familiares (Berthoz, 2001; Wang y Spelke, 2002),
ademas de la incapacidad de formar mapas cognitivos de forma eficaz sobre el
entorno de una persona, incluyendo lugares importantes y las relaciones
espaciales entre éstos (Corrow et al. 2016). En estudios de prosopagnosia del
desarrollo también se han encontrado evidencias que indican dificultades



asociadas al reconocimiento de objetos (Geskin & Behrmann, 2018) ademas de
una menor capacidad de retencion de informacion topografica respecto a sujetos
sanos (Klargaard et al. 2016) y especialmente una marcada inhabilidad de
formacion de mapas cognitivos (Corrow et al. 2016).

Otro punto de interés en el estudio de la prosopagnosia radica en el analisis de los
patrones de rastreo visual que los individuos con esta alteracién realizan ante la
tarea de identificacion de un rostro. Hasta el momento varios estudios indican que,
mientras los sujetos sanos fijan la atencion principalmente en la zona ocular del
rostro (Henderson et al., 2005; Haxby et al., 2000), los sujetos prosopagndsicos
fijan la atencién a los rasgos que encuadran el rostro (i.e pelo, barbilla o cuello)
(Schwarzer et al. 2007) o en la zona inferior del mismo (De Luca et al., 2019;
Schmalzl et al., 2008).

En cuanto a la recuperaciéon espontanea, no es comun en los casos de
prosopagnosia adquirida, aunque existen (Glowic y Violon, 1981; Hier et al., 1983;
Lang et al., 2006), y la prosopagnosia del desarrollo es un trastorno para toda la
vida. De ahi que la importancia para mejorar las habilidades en reconocimiento de
caras en esta poblacidn sea de gran interés clinico. La mayor parte del trabajo
realizado hasta ahora se centra en intervenciones comportamentales. Estos
intentos de rehabilitacion han sido revisados en detalle (Bate y Bennetts, 2014;
Davies-Thompson et al., 2017; DeGuitis et al., 2014). Los tipos de acercamiento en
el ambito de la rehabilitacion pueden dividirse en: estrategias compensatorias, las
cuales se ponen como objetivo el reconocimiento sorteando el déficit de
procesamiento de caras, y la remediacion, que se propone tratar el déficit
directamente. En relacion al tipo de proceso que trata, también pueden ser
divididas en aquellas que se centran en mejorar la funcidn mnemaonica, estrategias
que han sido llevadas a cabo en estudios de casos (Francis et al., 2002; Polster y
Rapcsak, 1996; Wilson, 1987), y aquellas que tratan la funcion perceptual, con
resultados variables (Beyn y Knyazeva, 1962; Mayer y Rossion, 2007; Polster y
Rapcsak, 1996; Powell et al., 2008). Los avances recientes mas significativos han
sido intentos de aprendizaje perceptual en grupos en lugar de casos individuales
de prosopagnosia (Bate et al., 2014; Corrow et al., 2019; Davies-Thompson et al.,
2017; DeGuitis et al., 2014).

El objetivo general de este trabajo es realizar una revision de los tratamientos
empleados en la rehabilitacion de la prosopagnosia desde la década de los 60
hasta el presente. Los objetivos especificos incluyen: 1) averiguar si existe un
consenso clinico sobre qué tratamiento deberia aplicarse sobre qué tipo de
paciente; 2) averiguar si existen diferencias entre los dos tipos de prosopagnosia
respecto al tratamiento; y 3) averiguar si existen diferencias en los resultados
obtenidos tras los tratamientos en funcion de las modalidades de intervencion
(restitutiva o compensadora).



3. METODOLOGIA

3.1 Método de busqueda y criterios de inclusiéon/exclusién

Se ha realizado la busqueda en las bases de datos Pubmed, PsycINFO, Web of
Science y Google Académico. Se ha escogido la base de datos PsycINFO que es
el recurso de la American Psychological Association (APA) con resumenes de
articulos de publicaciones académicas, libros y el mayor recurso dedicado a la
literatura sobre ciencias del comportamiento y salud mental. También se han
realizado busquedas en la base de datos de PubMed, la cual cita literatura
biomédica de MEDLINE, revistas de ciencias de la vida y libros en linea, ademas
de Web of Science, formada por una amplia coleccion de bases de datos
bibliograficas, citas y referencias de las principales publicaciones cientificas de
cualquier disciplina del conocimiento desde 1900 a la actualidad. Por ultimo, se ha
usado Google Académico, un localizador de documentos de caracter académico
reuniendo asi articulos, tesis, libros y resumenes cuya informacién procede de
diversas fuentes como son editoriales universitarias, asociaciones profesionales,
repositorios de preprints, universidades y otras organizaciones académicas.

La busqueda se ha restringido a los conceptos de prosopagnosia adquirida y
prosopagnosia del desarrollo como términos principales, y sus relaciones con
terapias especificas descritas mas abajo. Se ha llevado a cabo la busqueda de
publicaciones en inglés y en espaiol, sin embargo no se han obtenido resultados
en la segunda lengua. Los términos clave usados en las busquedas han sido:
‘prosopagnosia” / “face recognition” y palabras clave como: “treatment”,
“‘intervention”, “rehabilitation”, “recovery”, “training”, “therapy”, “restoration” y
‘compensation”. Los operadores booleanos utilizados han sido “AND”, “OR”,
combinando palabras clave con conectores para encontrar articulos validos para el
objetivo del trabajo.

Se han incluido articulos cientificos y capitulos de libros. No obstante, se han
excluido los estudios de prosopagnosia que reflejaban en el titulo, abstract o el
cuerpo del trabajo que el foco principal de la intervencién era resultado sintomatico
de un déficit mas global como en el caso de enfermedades neurodegenerativas,
trastornos del espectro autista, u otras alteraciones.

3.2 Criterios de seleccidn y clasificacion

Como criterio de seleccion no se han tenido en cuenta las caracteristicas
personales de los sujetos de estudio, es decir, la edad, sexo, etiologia de la
prosopagnosia o variante de de prosopagnosia presentada.

Para la realizacion de la revision de los articulos y en vista de las definiciones que
actualmente prevalecen sobre prosopagnosia adquirida y del desarrollo, se ha
consensuado la clasificacion de los articulos segun la etiologia de Ia



prosopagnosia. Por tanto, el momento de aplicacion de las intervenciones o planes
de rehabilitacion no se ha considerado como definitorio para su categorizacion.

Por otra parte, en cuanto a la perspectiva compensatoria o restitutiva de las
intervenciones, se ha establecido el mismo criterio tanto en los articulos de
prosopagnosia del desarrollo como de adquirida. Asi, se han valorado como
restitutivas las intervenciones enfocadas al entrenamiento holistico de rostros
mientras que se ha valorado como compensatorias, intervenciones que hacen uso
de otros recursos como la asociacion semantica o la deteccion de rasgos faciales.

Adicionalmente, se han clasificado los diferentes tratamientos en funcion del tipo
de prosopagnosia (i.e., adquirida y del desarrollo) y del tipo de técnica usada para
rehabilitar (i.e., compensatorio y restitutivo) (Tablas 1-4). Hemos definido como
método compensatorio aquellos tratamientos centrados en sortear los déficits de
reconocimiento facial de los prosopagndsicos (i.e. entrenamiento focalizado en
reconocer rasgos faciales concretos, procesar elementos semanticos junto con las
caras objetivo o estrategias verbales como nombrar los rasgos faciales de las
caras objetivo). Se han considerado métodos restitutivos aquellas intervenciones
que apuntan directamente a los déficits subyacentes de los pacientes que la
padecen, como por ejemplo, entrenamiento en procesamiento holistico de caras.



4. RESULTADOS DE LAS INTERVENCIONES
4.1 Intervencién compensatoria en prosopagnosia adquirida

Tal y como se muestra en las Tablas 1 y 2, el procedimiento mas usado para la
rehabilitacion en pacientes con prosopagnosia adquirida es de tipo compensatorio.
Este abordaje orienta la intervencion en el refuerzo de vias alternativas de
percepcion y reconocimiento para facilitar la identificacién y la funcionalidad en la
vida diaria. El objetivo de este tipo de tratamiento es ensenar a los pacientes a
elaborar y poner en practica estrategias que les permitan sortear el déficit. Estas
estrategias incluyen entrenamiento basado en el uso de sistemas intactos de
dominio de procesamiento perceptual facial (e.g., prestar atencion a los rasgos
faciales), entrenamiento en procesamiento semantico (e.g., codificar caras junto
con detalles sobre sus gustos) y entrenamiento en el uso de estrategias verbales
(e.g., verbalizar los distintos rasgos faciales).

Beyn y Knyazeva (1962) presentaron el caso de un paciente, C.H., con déficits
graves en el reconocimiento de caras. La intervencién radicaba en la re-
educacion, uso y seleccion de caracteristicas generales no faciales (e.g., voz y
apariencia general) ademas del uso de las capacidades preservadas de analisis
verbal y habilidad de copia para hacer consciente al paciente de los distintos
elementos faciales y ayudar en la posterior identificacion y reconocimiento. Los
autores reportaron que C.H., mostro cierta mejora en el reconocimiento facial en la
vida diaria. Mayer y Rossion (2007) usaron también un programa de
entrenamiento en rasgos con su paciente P.S. Hicieron que la paciente analizara
verbal e internamente rasgos faciales de forma progresiva: empezando por
caricaturas, seguido de caras desconocidas y finalizando con caras conocidas,
especificamente las caras de sus alumnos de guarderia. P.S. mejoré en el
reconocimiento de fotos de sus estudiantes, permitiéndole una mayor
funcionalidad en la vida diaria. En el estudio de Powell et al. (2008) se comparo la
efectividad de distintas intervenciones: ensayo libre, reconocimiento de rasgos,
uso de caricaturas y asociacion semantica. Los resultados en este caso mostraron
mejoras en la habilidad de reconocimiento facial tras la aplicacién del
entrenamiento basado en la asociacion de informacién semantica asi como con el
uso de la caricatura. Sin embargo, el entrenamiento basado en centrar la atencién
en los rasgos distintivos de rostros fue la intervencion que mostr6 mayores
resultados.

Francis et al. (2002) también encontraron evidencia de mejora en una paciente
(N.E.) con prosopagnosia. Tomando como referencia la técnica memoristica de
Lorayne (2001), que implica la asociacién de un rasgo facial prominente con un
objeto cuyo nombre sea fonéticamente similar al nombre de la persona. Esta
aproximacion, mejoré no solo en el reconocimiento de caras no familiares sino
también en el de caras conocidas. Aun asi, los autores indican que las mejoras
observadas podrian no darse en prosopagnaosicos con un déficit mas grave. Tanto
Francis et al. (2002) como Wilson (1987), probaron una forma simplificada de esta
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técnica en sus respectivos pacientes (N.E. y O.E.), sin encontrar diferencias
significativas entre la aplicacion del método simplificado y la realizacién de un
ensayo libre.

Aunque estos estudios han mostrado evidencia de mejora y un impacto positivo en
la vida diaria de los pacientes, el estudio de Polster y Rapcsak (1996) obtuvo
resultados muy limitados. En concreto compararon diversas estrategias que
incluian la valoracién de rasgos fisicos (e.g., ojos juntos vs. ojos separados),
valoracion de rasgos de personalidad (e.g., divertido vs. aburrido), identificacién de
rasgos distintivos (verbalizandolos), y adjuntar informacién semantica a las caras
(elaborar verbalmente pequefias historias sobre datos biograficos de la persona
que se pretende reconocer). Codificar mediante rasgos de personalidad y asociar
informacion semantica a los rostros, fue lo que produjo un mayor grado de mejora
durante el reconocimiento. Desafortunadamente, las pocas mejoras que se
produjeron no llegaron a producir generalizacion.

Otro acercamiento compensatorio con resultados limitados es el uso de
habilidades de reconocimiento facial encubiertas para mejorar el reconocimiento
descubierto. De acuerdo con el modelo de competicibn e interaccion de
reconocimiento facial de Burton et al. (1990) (Figura 3), el reconocimiento
encubierto en los pacientes con prosopagnosia adquirida se da a raiz de la débil
conectividad entre las unidades de reconocimiento facial y los nodos de identidad
personal, resultando en una activacién menor de estos ultimos. En esta estrategia,
incorporar la informaciéon semantica (e.g., la profesiéon de un individuo) al observar
la cara de alguien, provee la activacion de los nodos de identidad personal
necesaria para el reconocimiento descubierto eficaz en casos de prosopagnosia
adquirida. Sergent y Poncet (1990) presentaron a su paciente P.V. 8 caras de
politicos famosos. Aunque P.V. no fue capaz de identificar las caras, una vez los
experimentadores dieron una pista semantica (i.e., todos los individuos comparten
profesion), el paciente pudo identificar que eran politicos y fue capaz de reconocer
7 de 8 caras. Siguiendo el mismo modelo, De Haan et al. (1991) llevaron a cabo
una intervencion ligeramente modificada respecto a la anterior en la que, a su
paciente, P.H., se le proporcionaba especificamente la categoria profesional del
rostro. En este estudio, solo en uno de los ensayos hubo mejoras de
reconocimiento. En ambos casos las mejoras producidas se desvanecieron al
cabo de pocos meses.
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4.2 Intervencion restitutiva en prosopagnosia adquirida

Mientras que el método compensatorio se centra en sortear los déficits de
reconocimiento facial, la rehabilitacion restitutiva consiste en intervenciones que
apuntan directamente al refuerzo de los déficits subyacentes de los pacientes que
padecen prosopagnosia, como, por ejemplo, entrenamiento en procesamiento
holistico de caras, el método Greebles o tratamientos de estimulacion cerebral.

Ellis y Young (1988) administraron cuatro programas de entrenamiento en
procesamiento facial a su paciente K.D., un caso de prosopagnosia adquirida a
edad temprana (8 anos). Los distintos programas incluian la asociacién de
fotografias de caras tanto conocidas como desconocidas, la discriminacion y
emparejamiento de rostros esquematicos generadas por ordenador, la
discriminacion y emparejamiento de fotos de rostros reales digitalizadas y el
aprendizaje asociativo nombre-rostro. Tras el entrenamiento, no se produjeron
mejoras significativas de la habilidad de reconocimiento en ninguna de las
variantes del tratamiento.

Mas recientemente, DeGutis et al. (2013) usaron un programa de entrenamiento
facial holistico en su paciente, C.C. Concretamente, el paciente recibio
entrenamiento en una tarea que consistia en integrar informacién relativa a la
configuracion de una cara (i.e., desde la regién ocular a la boca). A continuacion,
se le pedia que categorizara de la forma mas precisa caras generadas por
ordenador en funcion de una de dos categorias arbitrarias (i.e., caras con las cejas
altas y boca baja como categoria 1, y caras con cejas bajas y boca alta como
categoria 2). La premisa era que, aunque estas categorizaciones fueran lentas y
estratégicas al principio, con practica, se convertirian en un proceso mas rapido y
holistico, adquiriendo una mayor sensibilidad a la informacién configurativa de los
componentes internos de la cara. A pesar de que el paciente mostré un cierto
grado de mejora, no se dio ningun tipo de generalizacion a caras no entrenadas.
Por otro lado, Davies-Thompson et al. (2017) también usaron un programa de
entrenamiento perceptual en un grupo de 10 pacientes con prosopagnosia
adquirida secundaria a diversas etiologias (i.e. hemorragias, infartos,
traumatismos, encefalitis, y tumores). Se utilizd un acercamiento de aprendizaje
perceptual dirigido a discriminar diferencias faciales de entre una caterva de
puntos de vista (orientacién de las caras) y expresiones variadas. Al final de la
rehabilitacion, se observé una mejora en la discriminacion de las caras entrenadas
que se generalizaba a nuevos puntos de vista y expresiones para las caras
aprendidas. Tales efectos persistieron durante 3 meses para el grupo experimental
pero no para el grupo control de sujetos sanos. Adicionalmente, los sujetos
experimentales generaron un efecto de transferencia a caras no entrenadas.

Usando un acercamiento diferente, Behrmann et al. (2005) estudiaron si el
paciente, S.M., un hombre con agnosia visual y prosopagnosia concomitante,
podia ser reentrenado para realizar un reconocimiento visual de objetos con éxito.
Adicionalmente, investigaron si el entrenamiento en un tipo de estimulo visual
podia llegar a generalizarse a otro tipo de estimulo. La técnica de eleccion
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consistié en realizar un programa de entrenamiento mediante ‘Greebles’, dado
que, en individuos neurolégicamente normales, este tipo de estimulo puede activar
el area fusiforme facial (Gauthier y Tarr, 2002). Los Greebles consisten en
imagenes de objetos renderizadas en 3-D, orientadas verticalmente emulando una
posicion ‘corporal’, con cuatro apéndices que sobresalen y que comparten los
mismos rasgos elementales en una configuracion canodnica con otras de su clase
(Gauthier y Tarr, 1997) (ver Figura 4). Si bien S.M. mostré una mejora sustancial
en el reconocimiento en Greebles, tanto para los elementos entrenados como para
los novedosos, y en el reconocimiento de objetos cotidianos, su rendimiento en
reconocimiento facial resulté aun mas deficitario que en la pre-evaluacion. Mas
recientemente, Rezlescu et al. (2014) presentaron un estudio similar con dos
pacientes prosopagndosicos a los cuales se entrena con Greebles. Como se ha
comentado anteriormente, una prediccion fundamental de la clinica de la
prosopagnosia es que los déficits de reconocimiento facial se acompafnaran
generalmente de déficits visuales de objeto. Contrariamente a esta hipoétesis, tanto
los resultados de Herschel como de Florence muestran que el aprendizaje en
Greebles puede darse de forma normal aun cuando el area fusiforme facial
derecha esta afectada, area sobre la cual se ha hipotetizado que media en el nivel
de pericia en Greebles (Gauthier y Tarr, 2002).

GREEBLES EAMELY
samar osmit gall radok tasio
[V ok ‘ ‘ ' ‘ '
w
o
=
w
o ' ' ' ‘ '
two greebles of the same >
gender and same family '

Figura 4. Estimulos Greebles; imagen de acceso libre obtenida de_https://ars.els-cdn.com/content/
image/1-s2.0-S0042698996002866-gr1.jpg

Por ultimo y tal vez siendo el caso de intervencion restitutiva en prosopagnosia
adquirida mas peculiar, encontramos el trabajo realizado por Wilkinson et al.
(2005). En su estudio ponen a prueba el efecto restitutivo de la estimulacion
galvanica vestibular (EGV) en un paciente (R.C) con graves déficits
prosopagnosicos. Los autores administraron una tarea de asociacion en la que
dos caras alineadas aparecian directamente debajo de una cara ejemplo y el
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paciente debia marcar la opcidn que correspondia con la imagen diana, mientras
se aplicaba una corriente transcutanea a los nervios vestibulares izquierdo y
derecho por debajo del umbral sensorial de R.C. Los autores hipotetizaron que
como las regiones cerebrales de seleccidon de caras se ven fuertemente activadas
por la estimulacion vestibular (Bense et al., 2001), la estimulacion eléctrica del
sistema vestibular podria restituir ciertos aspectos de la percepcion facial. El
rendimiento de R.C. mejor6 de forma significativa en la tarea respecto a la
evaluacion previa tras aplicar las corrientes.
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4.3 Intervencidon compensatoria en prosopagnosia del desarrollo

Como se ha descrito anteriormente, el objetivo de la intervencidn compensatoria
se centra en entrenar a los pacientes en habilidades que les permitan sortear los
déficits de reconocimiento facial que padecen. La totalidad de los tratamientos en
esta seccidn se basan en el modelo de percepcion de rasgos faciales de Bruce y
Young (1986)(Figura 1). Asi, los tratamientos compensatorios encontrados
consisten en el entrenamiento del reconocimiento y uso de caracteristicas faciales
definitorias para aprender tanto caras conocidas como desconocidas, asi como
estrategias de tipo semantico.

Brundson et al. (2006) presentaron el caso de A.L., un nifio de 8 afios con
prosopagnosia. Su condicidn prosopagndsica se caracterizaba por la presencia de
déficits a nivel de codificacidn estructural, es decir, era incapaz de percibir rasgos
faciales de forma exitosa. Se aplicé un programa de entrenamiento centrado en la
percepcion, ademas de un analisis de rasgos faciales junto con la asociacién
nominal para caras familiares. Se entren6 a A.L. para percibir y recordar cinco
caracteristicas faciales distintivas de 17 caras de conocidos. Las dos primeras
eran edad y género, y las otras tres, rasgos faciales distintivos (e.g., fosas nasales
amplias, pecas, cejas pobladas, arrugas alrededor de los ojos, etc.). El tratamiento
resulté en una capacidad excelente de nombrar caras familiares, una disminucién
del uso de pistas no faciales y una reduccién de la tendencia de A.L. a identificar
incorrectamente tanto caras no familiares como familiares.

Usando el mismo tipo de tratamiento, Schmalzl et al. (2008) mostraron resultados
similarmente positivos en una nifia de 4 afos, K.K. El entrenamiento mejoré
significativamente la habilidad de K.K. para reconocer las caras objetivo. Es mas,
el rendimiento de la paciente fue absolutamente perfecto tanto en la tarea de
evaluacion post-tratamiento como en el seguimiento 1 mes después.
Adicionalmente, se observé que K.K. realizaba movimientos oculares anormales y
rastreaba caras centrando su atencion en la parte externa de las mismas.
Después del entrenamiento, los patrones de rastreo de la paciente eran normales,
implicando un mayor rastreo de los rasgos internos de las caras. Y del mismo
modo que generalizé su habilidad de reconocimiento facial, tales patrones de
rastreo también generalizaron a caras no entrenadas.

Por ultimo, Pizzamiglio et al. (2017) reportaron la evaluacién y tratamiento de L.G.,
un nifo de 6 afos con prosopagnosia del desarrollo. Siguieron la misma estrategia
que los anteriores ademas de proporcionar pautas a los padres para usar en el
futuro. En este caso, también se detectaron en L.G. patrones de rastreo visual
anormales en los que el paciente centraba la atencién en la parte inferior de
aquellos estimulos que se presentaban, ya fueran caras conocidas o
desconocidas. El entrenamiento se centré en mejorar su habilidad para explorar
los rasgos faciales internos, especialmente los ojos. Al final del entrenamiento,
L.G. era capaz de reconocer a sus familiares y compaferos de clase, y no
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realizaba falsos reconocimientos de gente desconocida. Ademas, el paciente
cambio su patrén de fijacion incrementando la exploracion del area ocular.
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4.4 Intervencion restitutiva en prosopagnosia del desarrollo

Ademas de los satisfactorios resultados obtenidos en las intervenciones
compensatorias, las intervenciones restitutivas pueden producir mejoras generales
en el procesamiento facial, y probablemente una mayor capacidad de
generalizacion. Del mismo modo que en la prosopagnosia adquirida, predomina el
entrenamiento en procesamiento holistico de caras y los programas de
aprendizaje perceptual. Ademas, existe un caso singular en el que se intenta
mejorar el procesamiento facial de prosopagndsicos mediante la inhalacion de
oxitocina.

DeGutis et al. (2007, 2014) llevaron a cabo dos tipos de entrenamiento de
procesamiento facial holistico muy similar al comentado anteriormente en
intervencion restitutiva en prosopagnosia adquirida (ver DeGutis et al., 2013, pag.
15). En el primer estudio (2007), los autores hicieron que su paciente M.Z.
realizara el entrenamiento durante un periodo de tiempo prolongado. Como
medida complementaria, se usd la resonancia magnética funcional (RMf) y
técnicas de electroencefalografia (EEG) para medir los cambios neurales
asociados con el entrenamiento del procesamiento de la configuracion del rostro.
Tras la intervencion, M.Z. mejoré significativamente en la identificacion facial y los
EEG realizados de forma pre y post entrenamiento mostraron (mediante la
amplitud de potencial) una mejora en la capacidad selectiva para los rostros. La
RMf demostré una conectividad aumentada entre las regiones cerebrales de
reconocimiento facial, acompafiada por una mejora funcional del reconocimiento
facial.

En el segundo estudio, DeGutis et al. (2014) se proponen determinar si este
acercamiento podria ser efectivo en prosopagnésicos del desarrollo. Entrenan a
24 sujetos en un programa de entrenamiento facial holistico online. Tras el
entrenamiento, todos los pacientes mostraron un mayor rendimiento en tareas de
procesamiento facial. Es mas, aquellos que consiguieron alcanzar los niveles de
entrenamiento mas dificiles, mostraron las mayores mejoras ademas de un
procesamiento facial holistico incrementado hasta el punto de compararse al de
los sujetos control sin prosopagnosia. No obstante, no todos los aspectos del
procesamiento facial mejoraron. Mas concretamente, no hubo mejora en las
medidas que requerian de una discriminacién facial desde diferentes puntos de
vista, como por ejemplo la orientacion de las caras objetivo, tarea que parece ser
especialmente complicada para los prosopagndsicos (Lee et al., 2010).

Mas recientemente, Corrow et al. (2019) también entrenaron a un grupo de 10
pacientes con prosopagnosia del desarrollo. La intervencién consistio en un
programa de discriminacién entre imagenes faciales modificadas (i.e., en
expresion y orientacién), usando un procedimiento escalado para entrenar a cada
sujeto dentro de un umbral perceptual adecuado a su nivel de percepcion inicial.
Para promover la validez ecoldgica, el entrenamiento siguid una progresion desde
bloques con caras de expresion neutra y orientacion frontal hasta variaciones en la
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expresion y la vista. La sensibilidad perceptual facial mejor6 después del
entrenamiento. ademas de producirse una generalizacion a expresiones Yy
orientaciones faciales no entrenadas de los mismos rostros e incluso hubo
transferencia a caras totalmente novedosas. Tales mejoras se mantuvieron
durante tres meses y algunos sujetos reportaron efectos positivos en su vida
diaria.

En contraste a los hallazgos positivos de estos tratamientos, existe un estudio
sobre un intento fallido de restitucion en un adolescente de 12 anos, T.M. Los
autores usaron un acercamiento similar al seguido por Ellis y Young (1988).
Dalrymple et al. (2012) intentaron entrenar a T.M. para reconocer a su madre. La
tarea consistia en la presentacion de fotos en las que el paciente debia responder
si la cara presentada era su madre o no. Después de cada respuesta, los
investigadores proveian a T.M. de feedback. Tras un entrenamiento de 47
sesiones durante 10 meses, el paciente no mostré ningun signo de mejora en la
tarea ‘madre/no madre’ ni reportd mejora alguna en su vida diaria.

Por otra parte, Bate et al. (2019) presentaron el caso de F.N., una paciente con
prosopagnosia ademas de un déficit de orientacion topografica. El rendimiento de
F.N. en una bateria de test de navegacion espacial indicd que tenia dificultades,
principalmente, en la formacion y recuperacion de mapas cognitivos. A
continuacion, se evalué la efectividad de un programa de entrenamiento de
realidad virtual a corto plazo y encontraron que la paciente era capaz de formar
mapas cognitivos de un entorno particular tras un aprendizaje de alta intensidad.
Sorprendentemente, el rendimiento de F.N. en tareas de reconocimiento facial
también mejord después del tratamiento.

Por ultimo, otro estudio muy prometedor de Bate et al. (2014) tratdé de mejorar el
procesamiento facial en un grupo de prosopagndsicos mediante la administracion
intranasal de oxitocina. En cada sesion, los participantes inhalaban unidades de
oxitocina en pulverizador, seguido de un periodo de descanso para permitir
permitir que los niveles de oxitocina centrales alcanzaran la meseta. A
continuacion, los participantes debian realizar dos test de procesamiento facial:
uno evaluaba la memoria visual inmediata de los rostros entrenados, y el otro la
habilidad de asociacion de caras presentadas simultaneamente en funcién de la
identidad (i.e., asociar las dos caras iguales). Factores como el estado de animo
producidas por la oxitocina, asi como el control de la atencién y la vigilia, fueron
controladas mediante la administracion de un cuestionario. Los resultados
revelaron una mejora para el grupo prosopagnosia, pero no para el grupo control
en ambos test bajo la condicién oxitocina, y los analisis indicaron que el efecto no
podia ser atribuido a los cambios de humor, atencion basica o vigilia.
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5. DISCUSION

En base a nuestros resultados observables en las Tablas 1-4, los tratamientos en
prosopagnosia del desarrollo, independientemente de la estrategia (compensatoria
i/o restitutiva) poseen mas potencial de mejora respecto a los de adquirida en
cuanto al tratamiento de los déficits de procesamiento facial.

Observamos que la estrategia compensatoria por excelencia se basa en la
identificacion y uso de caracteristicas faciales definitorias para aprender tanto
caras conocidas como desconocidas (Brunsdon et al., 2006; Pizzamiglio et al.,
2017; Schmalzl et al., 2008). Los entrenamientos en rasgos o facciones podria
conducir al aprendizaje de patrones de rastreo facial mas eficaces en los sujetos.
Pero sobretodo destacar, que de los nueve articulos seleccionados para nuestra
revision, ocho mostraron un cierto grado de éxito y siete de ellos mostraron
evidencia de generalizacion mas alla de las caras entrenadas. Cabe destacar,
también, que se han llevado a cabo tres estudios de grupo recientes (Bate et al.,
2014; Corrow et al., 2019 y DeGuitis et al., 2014), teniendo en cuenta que la gran
mayoria de estudios presentados en esta revision son de caso unico. Por tanto, a
los positivos resultados obtenidos mediante entrenamiento compensatorio
(Brunsdon et al., 2006; Schmalzl et al.,, 2008 y Pizzamiglio et al., 2017),
observamos que el entrenamiento restitutivo produce también mejoras
significativas en el procesamiento facial (Bate et al., 2014; Corrow et al., 2019;
DeGuitis et al., 2007 y 2014).

En cuanto a los tratamientos en prosopagnosia adquirida, los resultados muestran
mejoras bastante limitadas. La literatura rehabilitadora parece ser consistente con
la vision de Coltheart et al. (2005) de que la capacidad para restaurar habilidades
de procesamiento facial es bastante reducida. Esto podria deberse a que
posiblemente las areas homdlogas o involucradas en la percepcion de otros
estimulos o la visidon no tendrian la capacidad de compensar la pérdida o adquirir
dicha capacidad de nuevo como pasa con otras alteraciones. Una posible
explicacion que estos autores sugieren es que el procesamiento facial se apoya en
mecanismos cognitivos y neurales especificos (ver Figura 4). Posiblemente,
cuando los mecanismos de seleccién de caras son danados, otros mecanismos de
procesamiento de objeto mas generales son incapaces de tomar el control, debido
a las diferencias entre el procesamiento de objetos y el procesamiento de caras,
ademas de los limites de la plasticidad neuronal. De hecho, la existencia de una
doble disociacion entre prosopagndsicos con un procesamiento de objetos normal
y aquellos sin prosopagnosia con déficits de procesamiento de objeto, apoya esta
distincién entre procesamiento facial y de objeto (Germine et al., 2011; Moscovitch
et al., 1997). Si los mecanismos especificos de reconocimiento facial resultan
dafiados, los mecanismos de reconocimiento de objetos mas generales no
serviran para un reconocimiento facial eficaz, pero si podrian ser utiles para
realizar un procesamiento de rasgos. Esto explicaria el relativo éxito de algunas
estrategias compensatorias en las que a los pacientes con prosopagnosia
adquirida se les entrena a verbalizar rasgos faciales distintivos (Beyn y Knyazeva,
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1962; Mayer y Rossion, 2007; Powell et al., 2008). Esto también explicaria por qué
el entrenamiento en objetos con parecido facial (Greebles), donde el alto nivel de
pericia en la discriminacion de estas figuras incluso se discute que puede actuar
como competidor de recursos en las vias de procesamiento facial, no produciendo
mejoras de reconocimiento facial en pacientes prosopagnosicos (Behrmann et al.,
2005; Rezlescu et al., 2014) y por qué existe una mayor amplitud de onda en el
potencial relacionado con el evento N170 como repuesta a caras comparado con
objetos (Eimer y McCarthy, 1999).

En los estudios revisados, el procedimiento mas usado para la rehabilitacién en
pacientes con prosopagnosia adquirida es de tipo compensatorio. De los
diferentes tipos de tratamiento llevados a cabo, aquellos que incluyen de alguna
forma el entrenamiento en codificacion de rasgos parecen dar mejores resultados
(Beyn y Knyazeva, 1962; Francis et al., 2002; Mayer y Rossion, 2007; Polster y
Rapcsak; 1996; Powell et al., 2008), menos uno (Wilson, 1987). Cabe destacar,
que pese a los significativos resultados, ninguno muestra generalizacion.

En la misma linea, verbalizar interna o externamente los rasgos faciales distintivos
de los rostros parece ayudar al reconocimiento facial. De hecho, Beyn y Knyazeva
(1962) aportd evidencia preliminar de que prestar atencién a los rasgos faciales
podria ser beneficioso para reducir los déficits de reconocimiento facial. Evidencia
que seria apoyada mas adelante en estudios de tratamiento similar por Mayer y
Rossion (2007) y Powell et al. (2008). En conjunto, los resultados obtenidos en
entrenamiento compensatorio son prometedores pero sugieren que ningun
acercamiento es apropiado para todos los casos de prosopagnosia adquirida.

En contraposicién, en el caso de las aproximaciones de enfoque restitutivo, los
resultados en el estudio de Corrow et al. (2019) sugieren que pueden producirse
mejoras de forma persisten de la capacidad de discriminacion facial de nifios con
prosopagnésia del desarrollo cuando realizan un aprendizaje perceptual de los
rostros usando representaciones tridimensionales. En este mismo trabajo, también
se destaca la baja interferencia que las expresiones faciales parecen tener en el
posterior reconocimiento. Sin embargo, en otros trabajos como el de Davies-
Thompson et al. (2017) de prosopagnosia adquirida, los autores ponen énfasis en
la presentacion de multiples emocionalidades para favorecer el posterior
reconocimiento de una cara.

Del mismo modo como se mostraba en algunos estudios de pacientes con
prosopagnosia adquirida, en prosopagnosia del desarrollo se sugiere que el
entrenamiento restitutivo podria tener una alta capacidad de mejora. El tratamiento
por excelencia en este tipo de acercamiento terapéutico se basa en el
entrenamiento facial holistico (Davies-Thompson et al., 2017; DeGuitis et al., 2013;
Ellis y Young, 1988) aunque ciertos trabajos no parecen ser tan efectivos
(Dalrymple et al., 2012 y Ellis y Young, 1988). El aprendizaje perceptual puede
conducir a mejoras persistentes en cuanto a la discriminacion facial y mejorar el
reconocimiento facial, incluso en aquellos sujetos cuyo problema capital es el
acceso a las memorias faciales. Sin embargo, el estudio de Dalrymple et al. (2012)
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tal como hemos comentado, supone una excepcion del resto de entrenamientos
holisticos, que, al igual que en el estudio de Ellis y Young (1988), en el que el
sujeto de estudio presenta prosopagnosia tras haber sufrido una lesion cerebral.
No obstante, esta alteracidén ocurre durante la infancia y el tratamiento se inicia en
este mismo periodo, presentando asi un perfil muy particular. El caso de Ellis y
Young de una nifia de 6 afos, los autores indican que probablemente, debido a
que las tareas le resultaron frustrantes y desmotivadoras, la baja intensidad diaria
del entrenamiento y que el material no se adapt6é suficientemente al nivel de
habilidad de la paciente, la paciente no presenté mejoras en reconocimiento,
incluso siendo un cerebro joven y plastico.

DeGutis et al. (2013), usaron también un programa de entrenamiento facial
holistico en su paciente con prosopagnosia adquirida que, a pesar de mostrar un
cierto grado de mejora, no produjo ningun tipo de generalizacion a caras no
entrenadas, pudiendo sefalar, segun los autores, que es mas complicado restituir
casos de prosopagnosia adquirida que del desarrollo. En una linea similar, el
estudio de Davies-Thompson et al. (2017) utilizando un acercamiento de
aprendizaje perceptual dirigido a discriminar diferencias faciales de entre una
caterva de puntos de vista (orientacidn de las caras) y expresiones variadas,
observando una mejora en la discriminacidon de las caras entrenadas que se
generalizaba a nuevos puntos de vista y expresiones para las caras aprendidas,
persistiendo tales efectos durante 3 meses y produciendo un efecto de
generalizacidn a caras no entrenadas. Las mejoras ocurrieron en pacientes con
diferentes subtipos de prosopagnosia.

En otra direccion, en los articulos revisados de prosopagnosia adquirida hemos
observado que los estudios que muestran mayores resultados son aquellos que
aplican su intervencidn sobre pacientes con lesiones bilaterales a diferencia de los
resultados de las intervenciones sobre pacientes con lesiones unilaterales, hecho
que podria sugerir que aquellos pacientes con lesiones mas severas tienden a
beneficiarse mas de un acercamiento compensatorio. Aunque las regiones de
procesamiento facial puedan ser altamente especificas dentro de un propio
hemisferio, las diferencias podrian ser menos relevantes entre hemisferios. Esto
explicaria por qué las lesiones unilaterales se asocian, mas a menudo, con déficits
menos pronunciados que las lesiones bilaterales (Barton, 2008; Rossion et al.,
2003). Por tanto, teniendo en cuenta los multiples factores presentes en el nivel de
ejecucion de los sujetos y los resultados obtenidos de estos estudios de
intervencién, observamos que la consideracion de la gravedad y localizacion de la
lesidon del sujeto puede ser determinante para la toma de decision sobre el tipo de
estrategia a emplear durante la rehabilitacién, pudiendo ser mas efectivo el
acercamiento compensatorio cuando se presentan lesiones bilaterales que puedan
implicar la afectacién de regiones homologas de procesamiento facial como el
area occipital facial, el area fusiforme facial y el sulco temporal posterior (Haxby et
al., 2001).
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En cuanto a la generalizacién respecta, 7 de los 8 estudios con resultados
eficaces en prosopagnosia del desarrollo muestran generalizacion. Sin embargo,
pese a que la gran mayoria de tratamientos en prosopagnosia adquirida dan
resultados relativamente positivos, ninguno parece producir generalizacion mas
alla de las caras entrenadas. Un motivo podria ser que, al adquirir una nueva
habilidad perceptual, difiere de reaprender una que ya se poseia anteriormente a
la lesion, tal como vemos en la explicacion de DeGutis et al. (2014), donde
menciona que el sistema de procesamiento facial en prosopagnosicos del
desarrollo es parcialmente remediable, mas que permanentemente deficiente, ya
que poseerian una infraestructura cerebral de procesamiento facial mejor
conservada que los pacientes de adquirida. Es posible que esas diferencias
anatémico-estructurales doten a los pacientes con prosopagnosia del desarrollo de
una mayor plasticidad neural y, por tanto, una mayor capacidad de mejora en
relacion al tratamiento asi como generalizacion. Ademas de esto, las diferencias
en la generalizacion podrian indicar que el tipo de aprendizaje que se produce es
una variable influyente, como sucede en los acercamientos mnemonicos, ya que
usan informacion semantica especifica, apuntando al reconocimiento o
identificacion de caras especificas, no de todas las caras, y que, por tanto, la
generalizacidon es un aspecto que en estos casos no se tiene en cuenta.

Otro tipo de tratamiento con resultados relativamente desalentadores es el uso de
habilidades de reconocimiento facial encubierto en pacientes con prosopagnosia
adquirida (Barton et al., 2001) para mejorar el reconocimiento descubierto (De
Haan et al., 1991; Sergent y Poncet, 1990). De acuerdo con el modelo de
competicion e interaccién de reconocimiento facial de Burton et al. (1990) (Figura
2), el reconocimiento encubierto en los pacientes con prosopagnosia adquirida se
da a raiz de la débil conectividad entre las unidades de reconocimiento facial y los
nodos de identidad personal, resultando en una activacién menor de estos ultimos.
Cuando se incorpora informacion semantica (e.g. la profesiéon de un individuo) al
observar la cara de alguien, se provee la activacién de los nodos de identidad
personal necesaria para el reconocimiento descubierto eficaz en casos de
prosopagnosia adquirida. Aunque los efectos se desvanecieron relativamente
pronto, ambos estudios mostraron un cierto grado de mejora. No obstante, estos
resultados son demasiado inconsistentes como para resultar utiles en una
rehabilitacion mas general, el uso de mecanismos de reconocimiento encubierto
para asistir el reconocimiento descubierto es una estrategia atractiva y podria dar
resultados positivos en situaciones particulares para determinados pacientes
(Morrison et al., 2000). En otra direccion, resulta también interesante plantear la
posibilidad de que la capacidad encubierta de reconocimiento de los sujetos pueda
ser un factor clave para la personalizacion de las intervenciones asi como para
ajustar las tareas y enfoques que mas efectos consigan cuando la familiaridad de
un rostro estad preservada, aunque no siempre de forma consciente, por la
persona.

En otra linea, observamos dos casos (Schmalzl et al., 2008 y Pizzamiglio et al.,
2017) donde los sujetos prosopagndsicos mostraban patrones de rastreo ocular
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anormales en el reconocimiento facial. Al finalizar el tratamiento, sus patrones de
exploracion se asemejaban a los patrones comunmente observables en individuos
sin un déficit de reconocimiento facial (Henderson et al., 2005). Estos resultados
sugieren que mediante entrenamiento compensatorio en infantes con
prosopagnosia del desarrollo, se puede mejorar el reconocimiento facial, y que
esto puede llevar a patrones de rastreo facial normales. Schwarzer et al. (2007)
observaron que también los adultos prosopagndsicos tienden a fijar su atencién en
rasgos externos faciales como el cuello o el pelo. Asumiendo que estos patrones
de rastreo facial son parte del problema de reconocimiento, el entrenamiento en
estrategias compensatorias similares podria corregir dichos patrones y, por tanto,
producir mejoras. No obstante, cabria la posibilidad de que esta estrategia fuera
menos eficaz para los adultos, teniendo en cuenta que a avanzadas edades,
podrian haber desarrollado otro tipo de estrategias compensatorias por ellos
mismos (i.e., prestar atencion a rasgos distintivos, voz de familiares).

Destacar, los pocos estudios de intervencidon encontrados que presenten enfoques
alternativos de rehabilitacion. Por ello, hacemos énfasis en los siguientes;

El trabajo de Wilkinson et al. (2005) sobre un paciente con prosopagnosia
adquirida que basa su intervencion en la evidencia que la capacidad de
reconocimiento de rostros aumenta a partir de la estimulacion vestibular en sujetos
sanos (Banse et al. 2001), e hipotetiza que esta técnica podria restituir ciertos
aspectos de la percepcién facial en prosopagndsicos. Aunque esta intervencion
consigue una mejora en la percepcion de rostros en el paciente, se observa que
sblo consigue acentuar de forma momentanea su capacidad. Asi, los autores
(Wilkinson et al., 2008) indican que las corrientes favorecerian el aumento del nivel
atencional y estimularian el sistema vestibular, provocando en conjunto la mejora
de la percepcion visoespacial.

Sobre un grupo de pacientes con prosopagnosia del desarrollo, destaca el estudio
realizado por Bate et al. (2014) que administra por via intranasal oxitocina para
observar los efectos sobre el reconocimiento. Los resultados revelaron una mejora
para el grupo prosopagnosia, pero no para el grupo control (formado por sujetos
sanos), ambos sometiéndose a una misma condicion de administracion de
oxitocina. Los resultados en ambos grupos no fueron atribuibles por los autores a
cambios de humor, atencion basica o vigilia.

En base a los resultados de estos dos ultimos estudios, no es posible determinar
el grado de influencia de otros aspectos cognitivos como es la atencion, en la
mejora de los pacientes, debido a los contrarios resultados entre estos. Asi mismo
las implicaciones motivacionales y emocionales en los resultados de las
intervenciones no son concluyentes. De hecho, varios estudios revisados como el
estudio de Bate et al. (2014) cuestionan si sus resultados pueden haber sido
influidos por estos factores (Dalrymple et al., 2012; Ellis y Young, 1988).
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Por ultimo, encontramos algunos programas en esta revision que no tratan
directamente la mejora de la capacidad de percepcion, pero también han mostrado
efectos sobre los sujetos prosopagnosicos. En concreto, el trabajo de Bate et al.
(2019), aplica un programa de entrenamiento para la mejora de las capacidades
topograficas en un paciente con prosopagnosia del desarrollo que resulta a la vez
beneficioso para las habilidades de reconocimiento del paciente. El programa
consistido en un entrenamiento de realidad virtual a corto plazo que promocioné la
formacion de mapas cognitivos de un entorno particular tras un aprendizaje de alta
intensidad. Aunque el descubrimiento sobre la efectividad del programa en la
capacidad de percepcion de rostros fue inesperada y requeriria de mayor
investigacion, creemos que podria ayudar a aliviar algunas de las consecuencias
psicosociales asociadas a las dificultades conjuntas de prosopagnosia y
habilidades topograficas.

En cuanto a las limitaciones del trabajo, fijando nuestra atencion en los datos
analiticos de los trabajos en el apartado metodolégico, puede comprobarse una
gran diversidad de datos referentes a la edad, género y etiologias de los
pacientes. Este hecho conjuntamente con la baja densidad de las muestras de los
articulos, siendo generalmente de caso unico, compromete el nivel de comparativa
que se puede realizar entre pacientes intervenidos bajo una misma condicion
experimental y limita la interpretacion de los resultados. Por consiguiente, la
evaluacion de la efectividad del tratamiento se ve comprometida y no permite
discernir claramente qué factores personales son responsables de los resultados
obtenidos y por otro lado, no permiten determinar el nivel de efectividad del
tratamiento en una muestra mayor.

Por lo que respecta a las limitaciones de las intervenciones aplicadas en los
articulos revisados, indicar primeramente que aquellos estudios que muestran
mejoras sustanciales en el reconocimiento facial no reflejan, en ningun caso, que
se consiga un nivel de habilidad equiparable a la de individuos sanos.

Ademas, solo en algunos de los estudios las mejoras muestran una cierta
estabilidad en el tiempo que no alcanza a ser a largo plazo. De este modo
inferimos que para poder mantener una cierta estabilidad de la capacidad de
percepcion y reconocimiento de rostros en personas con prosopagnosia, seria
necesario, posiblemente, el desarrollo y disefio de programas de intervencidon que
persigan el aumento de los efectos de la intervencién a largo plazo.

En un analisis mas concreto, se ha observado una alta variabilidad en las
herramientas de evaluacidén usadas en la valoracion del nivel de prosopagnosia, la
realizacion de la intervencidn y la valoracion de la intervencion. La mayoria de
estudios, en alguna de estas tres fases, hacen uso de caras de celebridades,
amigos o familiares, sin embargo, en el caso de la presentacion de caras de
celebridades, factores como la edad del paciente, la cultura, educacion e intereses
resultan fundamentals para la capacidad de reconocimiento. De este modo, tal y
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como indican Albonico y Barton (2019), los resultados obtenidos en este tipo de
test deberian ser interpretados de forma cautelosa. Para evitar este sesgo, como
otros articulos muestran, se hace uso de un test de valoracién de la familiaridad
basado en el reconocimiento a corto plazo de rostros. Comparativamente con los
test anteriores, los test de familiaridad a corto plazo proporcionan una exposicion
limitada y una falta de riqueza perceptual y semantica de los rostros, pero poseen
una ventaja en cuanto a la uniformidad del grado de aprendizaje y la capacidad de
evaluacion (Duchaine y Nakayama. 2006) y por consiguiente, deberian ser las
herramientas de evaluacion por defecto para la realizacion de estudios en
prosopagnosia.

En otra direccidn, el nivel de familiaridad que los rostros provocan en los sujetos
con prosopagnosia puede ser, como los autores Sergent y Poncet (1990) y De
Haan et al. (1991) indican en sus trabajos, un punto de inicio para el planteamiento
de intervenciones eficaces, por lo que la exploracion y promocién de su uso en el
desarrollo de una intervencion, puede llegar a ser determinante para el posterior
rendimiento en el reconocimiento de rostros de los sujetos con prosopagnosia.

Por ultimo, teniendo en cuenta las criticas recogidas en los articulos revisados,
consideramos que seria interesante realizar un control o seguimiento, siempre que
sea posible, de otros aspectos cognitivos que puedan interferir en la intervencion
como puede ser la atencidén, asi como variantes personales como el nivel de
motivacion, aburrimiento o cansancio. La informacién recogida sobre estos
aspectos permitiria una mayor comprension de su influencia e importancia en el
durante y después de una intervencion, ademas de servir de indicador para
plantear la necesidad de proporcionar un acompafiamiento y soporte psicosocial
como parte del programa empleado.
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6. CONCLUSIONES

La prosopagnosia es un déficit de relativa baja prevalencia, especialmente en
casos del desarrollo, que afecta al funcionamiento diario de las personas que la
sufren. Actualmente, no parece haber consenso clinico sobre qué tratamiento
deberia aplicarse ni sobre qué tipo de paciente. En vista de los estudios incluidos
en este trabajo, se concluye que los tratamientos en prosopagnosia del desarrollo,
independientemente del tipo de aproximacion que representen, muestran una
mayor eficacia que los realizados en pacientes con prosopagnosia adquirida. Sin
embargo, destaca que los pacientes con prosopagnosia adquirida que se
benefician en mayor medida de las intervenciones son aquellos que presentan
lesiones bilaterales.

Por ultimo, analizando el tipo de enfoque mas efectivo en ambos tipos de
prosopagnosia, se evidencia que prevalecen las intervenciones basadas en una
aproximacion compensatoria ante las que trabajan bajo una aproximacion
restitutiva teniendo en cuenta que no se produce un efecto de generalizacién, el
cual si que se presenta en mayor medida en tratamientos restitutivos.
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