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Sindrome de Capgras en enfermedad de Alzheimer:

Presentacion de 2 casos

Capgras syndrome in Alzheimer’s disease: Two cases

Archibaldo Donoso S. y Maria Isabel Behrens P.

Two cases Capgras syndrome (CS) are presented in women with Alzheimer’s disease. Both
patients had the conviction that their husbands had been suplanted by an impostor; in the first
one consistently and permanently, and the second one in a fluctuating form. Revision of the
literature allows to compare CS with reduplicative paramnesia and “jamais vu”; and constrast
these with prosopagnosia. The physiopathology of CS can be explained by assuming that during
face recognition two processes are participating in parallel: a) the recognition of visual details,
that allow identification of a face (which is lost in prosopagnosia), and b) the emotional response,
which is lost in CS. The loss of familiarity of a known person induces the sensation of an
impostor. Functional imaging studies suggest that the posterior cingulate gyrus has a
predominant role in the processing of familiar faces and voices.

Key words: Capgras syndrome, Alzheimer, face recognition, prosopagnosia.
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Introducciéon

|1 sindrome de Capgras (SC) fue descrito

en 1923 por Jean Marie Capgras y J. Reboul-
Lachaux, en una paciente de 53 afios con una psi-
cosis cronica, que tenia la conviccion delirante
de que su esposo e hijos (y luego otras personas)
habian sido suplantados con el fin de perjudicar-
la. Ademas decia que habia varios duplicados de
si misma. Un ano después Capgras presenté un
segundo caso. Desde entonces ha sido descrito en
multiples patologias: generalmente en esquizo-
frenia, pero también en déficit de vitamina B12,
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hipertiroidismo, diabetes mellitus, intoxica-
ciones, TEC, accidentes vasculares cerebrales, de-
mencias, y otras'"?. Este sindrome se ha clasifica-
do entre los delirios de falsa identificacion, junto
al sindrome de Fregoli (creer que un extrafio es,
en realidad, alguien familiar) y la intermetamor-
fosis (creer que personas conocidas han intercam-
biado sus identidades). Se han citado casos ex-
cepcionales, catalogados como SC, en que lo sus-
tituido es un animal regalén o incluso un objeto®.
Recientemente se ha contrastado con la proso-
pagnosia, en la cual no se identifican los rostros
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pero se conserva una evaluacion implicita y la
respuesta emocional a las caras familiares*. En
el SC, en cambio, se puede reconocer la cara pero
no se tiene la vivencia emocional de familiaridad
y se concluye que se trata de un impostor.

Para establecer estos diagnésticos es preciso
que no exista compromiso de conciencia ni una
demencia severa, ya que en esas condiciones los
errores en el reconocimiento son frecuentes, va-
riables y banales. En la enfermedad de Alzheimer
avanzada los errores de identificaciéon son fre-
cuentes: el paciente cree que quien lo cuida es su
madre, que el hijo es el esposo o incluso el padre.
Sin embargo, en las etapas previas son muy poco
frecuentes. Mendez public6 brevemente varios ca-
sos de mala identificacién en pacientes con pro-
bable enfermedad de Alzheimer, incluyendo ca-
sos con SC®. Nosotros hemos observado s6lo dos
casos que queremos comunicar para luego discu-
tir brevemente algunos aspectos del reconoci-
miento del rostro, que Ellis y Lewis han revisado
recientemente®®.

Casos Clinicos

Caso 1. N, mujer de 81 afos, 12 afios de esco-
laridad, pianista, previamente sana, casada con
2 hijas, vivia con su esposo R. Fue controlada en
varias ocasiones durante 1991. Su enfermedad se
habia iniciado 5 6 6 afos antes, con olvidos; se le
habia indicado dcido acetilsalicilico y codergo-
crina. Sus fallas de memoria fueron lentamente
progresivas, y cuando fue evaluada estaba vigil,
atingente, pero desorientada.

El examen neurolégico habitual era normal;
estaba tranquila con ocasional ansiedad y cola-
boraba al examen a pesar de su anosognosia. Re-
cordaba al presidente actual pero no al anterior;
fue incapaz de retener el nombre del examinador
y evoco s6lo 3 nombres de animales en 60 segun-
dos. Su lenguaje era fluente, sin disartria ni de-
fectos gramaticales, con discreta dificultad para
denominar. La escritura al dictado mostraba
errores de tipo lexical. Fracasaba en restas ora-
les. Existia una apraxia constructiva pero no
ideomotora, y su demencia fue establecida como
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de grado moderado. Reconocia a su hija (y a an-
tiguos amigos), pero negaba que R fuera su espo-
so, decia que era otra persona “se parece a él”.
Cuando R dijo que habia trabajado en un banco,
ella comentd “mi esposo también” “él estd tra-
bajando todavia”. Dias mas tarde, decia refirién-
dose a R “este senor llegd a mi casa, y mi marido
no lleg6” “no sé qué hacer con este hombre” “ano-
che él se acostd, y yo dormi en otra pieza”.

Se le indicaron nootrépicos y tioridazina. Los
examenes humorales (hemograma, perfil bio-
quimico, perfil lipidico, orina) fueron normales.
Una radiografia de térax mostré sélo cifosis dor-
sal y una tomografia computada cerebral (TAC)
moderada involucién de predominio cortical.

R, de 85 afos, también tenia una demencia
moderada, algo menos severa que la de su espo-
sa, de dos afos de evolucién. Como vivian solos
fue necesario que una auxiliar de enfermeria se
hiciera pasar por empleada doméstica y cuidara
de ellos, especialmente para administrarles me-
dicamentos y evitar accidentes domésticos. Se dis-
cuti6 y desestimo la posibilidad de tratarlos con
tacrina, dnico anticolinesterdsico disponible en
aquella época. En los meses siguientes N comen-
z6 a rechazar el bano. Se mostraba inquieta, con
irritabilidad y desconfianza hacia la cuidadora.
No reconocia al médico pero lo aceptaba como
tal y su contacto social era adecuado. En cam-
bio, persistia el rechazo hacia el supuesto impos-
tor “ese sefor, que dice que es mi esposo debe
irse”. Su esposo también se mostraba inquieto y
se le indicaron tranquilizantes.

La hija los intern6 en una institucion. Al visi-
tarlos, N crefa que era un sitio de veraneo, que-
ria volver a su casa. Todavia insistia “mi esposo
es R, no este sefior, sdlo se parecen”. R, con acti-
tud expansiva, crefa haber comprado esa propie-
dad. Tres meses mds tarde, al afio de la primera
consulta, él presentaba cierto parkinsonismo;
crefa estar trabajando y que el médico era un fun-
cionario bancario. N estaba irritable, seguia re-
chazdndolo como un intruso y a veces intentaba
agredirlo. Caminaba con agilidad, pero habian
aparecido elementos de afasia de Wernicke. No
fueron controlados nuevamente.
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Caso 2. E, mujer de 84 afios, 3° humanidades,
diestra, casada, 2 hijos; su tnico antecedente pa-
toldgico era un tumor de pardtida operado al-
gunos anos antes. Fue evaluada en mayo de 2004.
Desde hacia dos afios presentaba fallas de memo-
ria; en el dltimo se habian agregado alucinacio-
nes visuales, solia ver nifios trepados a los drbo-
les. Ademads, se desorientaba en la calle, confun-
dia el valor del dinero, mostraba descuido en la
presentacion personal y rechazaba las activida-
des sociales. En cambio, seguia cocinando bien.
Desde fines de marzo presentaba episodios de va-
rios dias de duraciéon durante los cuales no reco-
nocia a su esposo H (y si a los hijos). Decia con
inquietud o angustia “el sali6 y no volvié... ha-
bia un sefior que decia que era éI” “yo miré por
la ventana, estaba el auto pero no mi marido”,
“yo le dije ;donde esta H? Usted es otro”. Acusa-
ba “ese sefior usa su ropa”. La hija intentaba con-
vencerla mostrdndole fotos, pero esos empefios
eran ineficaces. En las tltimas semanas habia vuel-
to a ver nifos trepados en los drboles “nos estan
mirando”; otras veces se referia en forma impre-
cisa a ver sombras o bultos, pero sin temor ni
angustia.

El examen neuroldgico mostraba pérdida de
agilidad, paramimesis, enganche digital bilateral.
Estaba vigil y colaboraba al examen; mostraba
anosognosia “s6lo he estado un poquito nervio-
sa”. Existian discreta anomia, apraxia ideatoria
y elementos de Gerstmann (desorientacion dere-
cha-izquierda, agnosia digital visual, fracaso en
célculo oral, escrito y en la solucién de un pro-
blema, pero sin agrafia). Reconocia fotos de per-
sonajes publicos clasificindolos por categoria
(politico, militar, tenista) pero le era dificil en-
contrar el nombre. No tenia agnosia visual ni es-
pacial. En el mini mental test de Folstein obtuvo
17/30 puntos (0 puntos en atencién y célculo y
en evocacion); en Frontal Assessment Battery 4/
18 (7); en matrices progresivas coloreadas de
Raven 12/36; su pensamiento era concreto. Retu-
vo 4 cifras en forma directa, cometi6 sélo un par
de errores en la inversiéon de meses del afo. En
aprendizaje verbal lleg6 a 3/10 palabras (26/100,
con 4 intrusiones). En memoria semdntica evocé
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4 nombres de animales en 60 segundos. Interro-
gada sobre porqué no reconocia a su esposo, de-
cfa “se parecia, pero yo sé que era otro” sin lo-
grar explicitar la diferencia. Cuando cedia el SC
y volvia a reconocer al esposo como tal le decia
“spor qué me dejaste sola 3 dias?”. El TAC sin
contraste mostré moderada involucién, con va-
lle silviano mayor a izquierda.

En julio 2004 el mal reconocimiento era s6lo
ocasional y transitorio. Se habia iniciado trata-
miento con rivastigmina sin pasar de 6 mg dia-
rios por intolerancia gastrica; la familia tenia la
impresién de que ese fairmaco habia influido en
la regresion del SC. No habia sido necesario ad-
ministrar neurolépticos.

Discusiéon

Ambos casos correspondian a mujeres de mas
de 80 afios, en buen estado general, con una pro-
bable enfermedad de Alzheimer. Se encontraban
en la segunda etapa de la enfermedad; en ambos
existian elementos del sindrome de Gerstmann,
en el caso 1 acompanados de apraxia constructi-
va, en el segundo de afasia amnésica y apraxia
ideatoria. El manejo del primer caso se complicé
porque su esposo también tenia una demencia y
fue necesario internar a ambos. En las dos enfer-
mas existia un SC referido al cdnyuge, mas seve-
ro en el caso 1, acompanado de alucinaciones vi-
suales en el caso 2. Al contrario de lo que sucede
en la prosopagnosia, escuchar la voz del esposo
no les permitia reconocerlos. Sin embargo, Ellis
y Lewis citan un caso en que un paciente crefa
que su padre era un impostor cuando lo enfren-
taba, pero no al hablar con él por teléfono®®. Con
respecto a la edad y sexo de nuestros casos, pode-
mos citar a Hirono que dice que en su experien-
cia (reconociendo que otros autores no concuer-
dan con él) la edad avanzada y el sexo femenino,
ademads de la duracién de la demencia, aumen-
tan el riesgo de que exista un cuadro psicotico®.

En la EA los delirios ltcidos son frecuentes, se
presentan hasta en el 30 o 40% de los casos?.
Entre ellos, destacan los delirios paranoides y las
celotipias; las alucinaciones son menos frecuentes''”.
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Hay autores que dicen que el SC en la EA no es
raro'V; pero en nuestra experiencia es excepcio-
nal. Méndez y otros autores han descrito SC en
demencias degenerativas, y han hecho hincapié
en que se asocia a elaboracién paranoide, lo que
resulta obvio, ya que el paciente cree enfrentar a
un impostor®,

Ya dijimos que los sindromes de mala identi-
ficacion incluyen el SC, el sindrome de Fregoli, la
intermetamorfosis; se ha discutido la importan-
cia que podrian tener los factores psicodindmicos
en estos delirios!"?, pero en nuestros casos las re-
laciones interpersonales previas eran normales,
no existian situaciones conflictivas. Otro trastor-
no similar es el doble subjetivo, cuando el pa-
ciente cree que existe un doble de si mismo ac-
tuando independientemente de él'?. Un punto
que queremos destacar es que no parece necesa-
ria la percepcién del rostro del familiar para creer
que ha sido suplantado, o sea para tener un SC.
En efecto, se ha descrito en un ciego, que al salir
de un episodio confusional por hipoglicemia dijo
que su madre habia sido suplantada; al recibir su
visita y tocarle la mano, anadié que su piel esta-
ba distinta. En ese momento la evaluacién
neuropsicolégica era normal y no existia agnosia
tactil". También se ha descrito en un ciego con
enfermedad de Parkinson, moderado deterioro
cognitivo y alucinaciones visuales. Otro caso
similar es una mujer con psicosis paranoide que
presenté un SC referido a la hija que vivia en el
extranjero; al telefonearla, reconocia la voz de la
hija pero la sentia como cambiada’®. Estas ob-
servaciones concuerdan con los hallazgos de Shah
en estudios sobre reconocimiento de rostros en
normales, en el sentido de que la percepcién del
rostro (o de la voz) se realiza a un nivel distinto
del reconocimiento personal”.

En la revision de Feinberg y Roane, se sefala
que los pacientes con SC en relacién a dano cere-
bral tenian lesiones bilaterales en el 62% de los
casos, unilaterales izquierdas en el 7% y derechas
en el 32%. Estos datos pueden relacionarse con
aquellos que senialan que el hemisferio derecho es
mds importante que el izquierdo para el recono-
cimiento de los rostros. En efecto, la prosopag-
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nosia se asocia a lesiones témporo-occipitales bi-
laterales o derechas™. En estos casos el sujeto no
reconoce los rostros, pero si puede identificar a
las personas (acceder al “nodo de identificacién
personal” por otra via) al escuchar su voz o a
través de su vestimenta, sin que el paciente se plan-
tee la posibilidad de enfrentar a un impostor; el
defecto se reconoce como propio. También, se
ha establecido la dominancia del hemisferio de-
recho en el reconocimiento de las emociones, que
puede ser independiente del reconocimiento de
los rostros®1%.

En la prosopagnosia hay indicios de un reco-
nocimiento implicito. En efecto, estudios de
conductancia cutdnea (que aumenta por la se-
crecion en las gldndulas sudoriparas) y la posibi-
lidad de clasificacion categorial (;es o no un po-
litico?) de fotos de personajes que dice no reco-
nocer, permiten suponer que las vias de las res-
puestas autondémicas y emocionales ante los ros-
tros es diferente de las vias implicadas en la de-
nominacién®. Puede existir familiaridad sin ac-
ceso a la informacién biogrifica precisa en la
prosopagnosia, y acceso a esta ultima sin fami-
liaridad en el SC.

Se dijo que el reconocimiento de un rostro im-
plica primero el reconocerlo como objeto y lue-
go el sentirlo como familiar®; otra etapa podria
ser el acceso a la informacién biografica y seman-
tica evocada por ese rostro, el llamado “nodo de
identidad personal”, al cual también podria
accederse escuchando la voz de la persona™®. Sin
embargo, el procesamiento parece ser en parale-
lo y no sucesivo. Existiria una via occipito tem-
poral ventral para reconocer el rostro como tal,
y otra occipito limbica, mds dorsal, desde la cor-
teza de asociaciéon visual a la corteza parietal
postero-inferior y al girus cingulado para la sen-
sacién de familiaridad"®*”. Las lesiones del girus
fusiforme pueden causar prosopagnosia, pero se
respeta el reconocimiento del significado emocio-
nal del rostro; se ha supuesto que el compromiso
de la via dorsal seria responsable del SC*?*). Breen
(citado por Ellis y Young!'¥), criticé la via dorsal
propuesta por Bauer y supone que ambas vias son
ventrales; y Budson, en un caso de paramnesia
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reduplicativa sefiala que la lesion de su paciente
era ventral, en la via occipito temporal’?. Esta
discusidn se ha enriquecido con estudios de RNM
funcional en voluntarios normales. En ellos se ha
demostrado que la presentacion de los rostros
activa el girus fusiforme bilateralmente (mads a
derecha), y la de las voces la corteza auditiva se-
cundaria, también en forma bilateral. Al compa-
rar la percepcion de fotos y voces de personas
conocidas e identificables se activaba ademds la
corteza cingular posterior, retroesplenial, lo que
no sucedia con fotos o voces de desconocidos'”.
Esta zona tiene conexiones importantes con
hipocampo y corteza temporal medial, implica-
das en la memoria y la emocidén. La disfuncién o
desconexién de esa zona (jsustrato del “nodo de
identificaciéon personal” de Ellis y Young?) po-
dria ser responsable del SC.

El SC puede compararse con las crisis de
“jamais vu”: hay una percepcién “normal” pero
sin familiaridad, el ambiente (o la persona) se ve
como siempre pero parece extrano. También po-
dria hacerse una analogia con la paramnesia
reduplicativa, la certeza subjetiva de que un lu-
gar, evento o aun una persona ha sido duplica-
do®@"?. Por ejemplo, un paciente con dafo cere-
bral sabe que los objetos que lo rodean se ven
como los suyos, pero “sabe” que esa no es su casa,
o cuenta que ha estado dos veces hospitalizado
en instituciones muy parecidas o idénticas pero
distintas. La relacion entre el SC y la paramnesia
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reduplicativa es evidente®, y Budson entre otros,
ha dicho que el SC es un subtipo de la param-
nesia reduplicativa®”. Sin embargo, también se
ha descrito la asociacién entre paramnesia
reduplicativa y sindrome de Frégoli®.

Finalmente, se ha preguntado por qué el SC
se refiere s6lo a personas préximas y no a los me-
ros conocidos. Ellis y Young han atribuido este
hecho a que el sentir falta de familiaridad ante
personas distantes no nos resulta extrafio y por
lo tanto no es “necesario” suponer que se trata
de un impostor'®.

Conclusiones

El SCy otros defectos en el reconocimiento de
los rostros (prosopagnosia, sindrome de Fregoli)
permiten vislumbrar la complejidad que subyace
a un fenémeno tan cotidiano como es reconocer
a una persona familiar. Se sugiere que el recono-
cimiento no es un proceso lineal, sino que un pro-
cesamiento en paralelo de aspectos puramente vi-
suales (“fotograficos”) y emocionales. En la
prosopagnosia falla el reconocimiento visual,
pero se puede reconocer a la persona a partir de
la voz u otro detalle; en el SC falta la sensacién
de familiaridad y se cree enfrentar a un impos-
tor. En la prosopagnosia el paciente reconoce un
defecto; en el SC existe una psicosis, la convic-
cién (delirante para el examinador) de que se tra-
ta de un impostor.

Se presentan dos casos de sindrome de Capgras (SC) en mujeres con enfermedad de Alzheimer.
Ambas tenian la conviccion delirante de que su esposo no era tal sino que un impostor; la
primera en forma consistente y duradera, la segunda en forma fluctuante. La revision de la
literatura permite comparar el SC con la paramnesia reduplicativa y el “jamais vu” y contrastarlo
con la prosopagnosia. La fisiopatologia del SC dependeria de que al percibir un rostro se procesan
en forma paralela a) los detalles visuales que permiten reconocerlo como un rostro caracteristico
(capacidad que se pierde en la prosopagnosia), y b) la respuesta emocional que se pierde en el
SC. La pérdida de familiaridad de una persona conocida induce la sensacion de que se trata de
un impostor. Los estudios de imdgenes funcionales permiten suponer que en el procesamiento
de los rostros y voces familiares participa en forma destacada la parte posterior del girus cingulado.

Palabras clave: Capgras, reconocimiento de caras, Alzheimer, prosopagnosia.
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