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SUMMARY

The protective role of pain is well-known. There are so-
me diseases in which pain perception is absent, causing
multiple problems to the patients. In pain reactivity disor-
ders can be divided into congenital and acquired disorders.
Congenital disorders cover two well-differentiated clinical
conditions: congenital pain insensitivity or congenital anal-
gesia and congenital pain indifference. In the first case,
pain stimuli are not adequately transmitted to the central
nervous system due to a deficiency in the sensitive routes,
whereas in the second the sensitive routes are intact, but
the patient cannot perceive the pain stimulus as unpleas-
ant. Congenital pain insensitivity is currently included in
the group of the so-called sensitive-autonomous hereditary
neuropathies, characterized by pain sensitivity disorders in-
volving small myelinic and non-myelinic nerve fibres, which
are the vehicles of most pain sensitivity, as well as the auto-
nomous fibres. Five types of hereditary sensitive-autono-
mous neuropathies can be differentiated and are described
in the text. All of them are associated to pain perception
disorders, particularly the hereditary sensitive-autonomous
neuropathy type IV and the congenital pain insensitivity
with anhidrosis. Clinically, the loss of pain sensitivity in
these neuropathies can cause damage at different levels.
The most frequent associated disorders are: multiple frac-
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tures, Charcot joints, lower limb dysmetria, osteomyelitis,
septic arthritis, luxations, self-amputations, self-mutilations
and progressive scoliosis. Multidisciplinary and specialized
therapy is required, as well as parental collaboration, in or-
der to minimize complications of this potentially severe
disease. In the absence of an etiological treatment, the
symptomatic treatment becomes very important. Risk pro-
cesses, fractures, bites, rubs, infections and mutilations
shall be prevented as far as possible.

Damage of brain areas involved in pain stimulus process-
ing can cause deficits in one or several components of pain
perception, resulting in clinical conditions similar to conge-
nital pain insensitivity. Within the acquired disorders, pain-
ful asymbolia, analgotimia and painful hemiagnosia are
described. © 2004 Sociedad Espafiola del Dolor. Published
by Aran Ediciones, S.L.

Key words: Congenital pain insensitivity. Congenital
analgesia. Pain asymbolia. Hereditary sensitive-autono-
mous neuropathy.

RESUMEN

La funcién protectora del dolor es bien conocida. Exis-
ten algunas enfermedades que cursan con la ausencia de
la percepcién dolorosa y conllevan a multiples problemas
para los pacientes afectados. En los trastornos de la reac-
tividad al dolor se pueden distinguir trastornos congénitos
y adquiridos. Dentro de los congénitos se incluyen dos
cuadros clinicos bien diferenciados: la insensibilidad con-
génita al dolor o analgesia congénita y la indiferencia
congénita al dolor. En el primer caso el estimulo doloroso
no es transmitido adecuadamente al sistema nervioso
central debido a un defecto en las vias sensitivas; mien-
tras que en el segundo la via sensorial esté integra pero el
paciente no identifica el estimulo doloroso como desagra-
dable. Actualmente la insensibilidad congénita al dolor se
encuadra dentro de un grupo de neuropatias hereditarias
llamadas sensitivo-autonémicas, con afectacion de la sen-
sibilidad dolorosa, en relacién con la implicacion de las fi-
bras nerviosas mielinicas pequefias y amielinicas, vehicu-
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los de la mayor parte de la sensibilidad dolorosa, asi co-
mo de las fibras autonémicas. Se distinguen cinco tipos
de neuropatia hereditaria sensitivo-autonémica, que se
describen en el texto, existiendo alteracion de la percep-
cion dolorosa en todas ellas, aunque con mayor grado en
alguna de ellas como en el caso de la neuropatia heredita-
ria sensitivo-autonémica tipo IV o insensibilidad congéni-
ta al dolor con anhidrosis. Clinicamente en estas neuro-
patias se pueden producir lesiones a diversos niveles
como consecuencia de la pérdida de la sensibilidad dolo-
rosa. Las alteraciones que se asocian con mayor frecuen-
cia son: fracturas moultiples, articulaciones de Charcot,
dismetria de extremidades inferiores, osteomielitis, artri-
tis séptica, luxaciones, autoamputaciones, automutilacio-
nes y escoliosis progresiva. Es necesario un tratamiento
multidisciplinar y especializado junto con la colaboracién
paterna para minimizar las complicaciones de esta enfer-
medad potencialmente grave. En ausencia de tratamiento
etiolégico, el tratamiento sintomético adquiere una gran
importancia. Se evitaran en lo posible los procesos de
riesgo, produccién de fracturas, mordeduras, roces, infec-
ciones y mutilaciones.

Cuando se producen lesiones en areas del cerebro que
sustentan el procesamiento del estimulo doloroso, pueden
tener lugar déficits en uno o varios componentes de la per-
cepcién dolorosa, y pueden producirse situaciones clinicas
similares a la insensibilidad congénita al dolor. Dentro de
los trastornos adquiridos se describen la asimbolia doloro-
sa, la analgotimia y la hemiagnosia dolorosa. © 2004 So-
ciedad Esparfiola del Dolor. Publicado por Aran Ediciones,
S.L.

Palabras clave: Insensibilidad congénita al dolor. Analge-
sia congénita. Asimbolia dolorosa. Neuropatia hereditaria
sensitivoautonémica.
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1. INTRODUCCION

El dolor es una experiencia comun a todos noso-
tros. Su funcién protectora es bien conocida, es un
hecho inherente a la vida, es universal, seria incon-
cebible esta si no existiera. Se podria decir que esta-
mos “ protegidos por la sensacion de dolor”. Existen
algunas enfermedades que cursan con la ausencia de
la percepcién dolorosa y conllevan a multiples pro-
blemas para los pacientes afectados, que en ocasio-
nes pueden perder lavida.

Dentro de los trastornos de la reactividad al dolor,
se pueden distinguir: a) transtornos congénitos, que
incluyen la insensibilidad congénita al dolor o anal-
gesia congénita y la indiferencia congénita al dolor;
y b) trastornos adquiridos, como |la asimbolia doloro-
sa, laanalgotimiay la hemiagnosia dolorosa.

Es sabido que la experiencia dolorosa estéa inte-
grada por tres componentes, que incluyen el compo-
nente sensitivo-discriminativo, afectivo-motivacio-
nal y cognitivo-evaluativo. Dadas estas diferentes
dimensiones del dolor, se puede decir que en la in-
sensibilidad al dolor hay una pérdida de la discrimi-
nacién dolorosa, asi como de la respuesta afectivo-
motivacional. Los individuos afectados pueden ser
capaces de describir una reaccion emocional desa-
gradable a un estimulo, siendo incapaces de especi-
ficar el lugar donde se le esta aplicando dicho esti-
mulo. En laindiferencia al dolor hay una pérdida en
la respuesta afectivo-motivacional; los pacientes
son capaces de percibir la presencia de un estimulo
doloroso, pero muestran una carencia de interés so-
bre ello. Existen dos vias principales ascendentes
que contribuyen a los diferentes componentes de la
percepcion del dolor. Por un lado el sistema lateral,
que se proyecta a través del nucleo talamico lateral
a la corteza somatosensorial, que es el sustrato del
componente sensitivo-discriminativo; y por otro el
sistema medial que se proyecta a través del nicleo
taldmico medial ala corteza cingular anteriory ala
insula, que se asocia con la respuesta afectiva a los
estimulos dolorosos. Dependiendo de la localiza-
cion de la lesidn, se producira una alteracién dife-
rente de la percepcién dolorosa. La pérdida de afe-
rentes periféricos causaria en principio déficits
tanto en la discriminacion como la respuesta afecti-
va al estimulo doloroso (1).

2. TRASTORNOS CONGENITOS

Desde su descripcion en 1931 por Dearborn (2),
los trastornos de percepcion del dolor de tipo congé-
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nito han sido clasificados de varias formas y recibi-
do diferentes denominaciones. Se pueden distinguir
dos cuadros clinicos diferenciados: la insensibilidad
congénita al dolor y la indiferencia congénita al do-
lor.

2.1. Insensibilidad congénita al dolor

Es una enfermedad hereditaria poco frecuente. Se
caracteriza por una interpretacion anormal de los es-
timulos dolorosos, y se asocia con ciertos grados de
disfuncién autonémicay trastornos del metabolismo
de las catecolaminas. El individuo que lo padece no
huye ante los estimul os dolorosos, como ocurre nor-
malmente, y en consecuencia puede producirse dafio
(amputaciones, quemaduras,...) (3). El estimulo do-
loroso no es transmitido adecuadamente a sistema
nervioso central debido a un defecto en las vias sen-
sitivas (4).

Actualmente se encuadran dentro de un grupo de
neuropatias hereditarias llamadas sensitivo-autoné-
micas, en las que existe una mayor afectacion sensi-
tiva que motora, con afectacién de la sensibilidad
dolorosa, en relacion con laimplicacion de las fibras
nerviosas mielinicas pequefias y amielinicas, vehicu-
los de la mayor parte de |la sensibilidad dolorosa, asi
como de las fibras autondmicas. La clasificaciéon se
fundamenta en la establecida por Dyck en 1984, y se
complementa con los estudios genéticos actuales. Se
distinguen cinco tipos de neuropatia hereditaria sen-
sitivo-autonémica, existiendo alteraciéon de la per-
cepcién dolorosa en todas ellas, aunque con mayor
grado en alguna de ellas como en el caso de la neuro-
patia hereditaria sensitivo-autonémica tipo IV o in-
sensibilidad congénita al dolor con anhidrosis (5-7).

2.1.1. Neuropatia hereditaria sensitivo-autonomica
tipo I

Es el tipo de mayor prevalencia, con herencia auto-
sémica dominante. Se caracteriza por comenzar con
sensacién de pérdida distal de dolor y de temperatura,
en la segunda década de la vida, lo que conlleva a la
aparicion de ulceraciones indoloras en miembros infe-
riores, preservando |os superiores, y ausencia de sudor.
Se acomparia de hiporreflexia en las areas afectadas,
asi como pérdida de la sensacion de tacto y de presion
si la enfermedad progresa. ElI examen del nervio peri-
férico demuestra importante disminucion de las fibras
amielinicas (fibras C) y mielinicas de pequefio y gran
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tamafio (fibras A-deltay A-beta). Se ha encontrado el
gen responsable en el cromosoma 9g22.1-g22.3, estan-
do alteradala codificacion de una subunidad de la seri-
na palmitoiltrasferasa (1,6).

2.1.2. Neuropatia hereditaria sensitivo-autonéomica
tipo 11

Se presenta, ya en la infancia, con alteracién del
tacto discriminativo y la sensacion de presion, con
afectacion variable de otras modalidades sensoriales.
La alteracion de la sensibilidad condiciona una tor-
peza en la manipulacién de objetos pequefios o en la
realizacién de movimientos finos. La insensibilidad
al dolor es evidente, variando desde la pérdida com-
pleta de sensacion, tipicamente en extremidades in-
feriores, a la disminucion de dicha sensacion. Se
pueden producir Ulceras, fracturas indoloras y lesio-
nes articulares, incluyendo mutilaciones. En |la biop-
sia de nervio se objetiva una pérdida muy importante
de fibras mielinicas con relativa integridad de las fi-
bras amielinicas, o que se correlaciona con el ha-
Ilazgo clinico de la pérdida del tacto, mas que del do-
lor. Se piensa que tiene una herencia autosémica
recesiva, no habiéndose identificado aun el locus co-
rrespondiente (1,6).

2.1.3. Neuropatia hereditaria sensitivo-autonéomica
tipo III (disautonomia familiar o sindrome de
Riley-Day)

Se caracteriza por |la presencia de disfuncion auto-
némica junto con pérdida de la percepcion del dolor
y latemperatura. Las manifestaciones aparecen en el
periodo neonatal, con dificultad para la succion, in-
coordinacion faringea, reflujo y aspiraciones. Es fre-
cuente la letargia, la irritabilidad y la hipotonia. Se
observan alteraciones de la secrecion lacrimal, mala
regulacion de latemperaturay alteraciones de la mo-
tilidad gastrointestinal. Estos pacientes pueden mos-
trar las lesiones indoloras comunes a los sindromes
de insensibilidad al dolor, pero la automutilacién es
mucho menos evidente que en los tipos 11, IV y V. Se
detecta una severa pérdida de fibras amielinicas, con
ausencia total de neuronas mielinizadas de gran dia-
metro; concomitantemente, existe afectacion del
tronco cerebral, pares craneales y tractos espinales.
Se hereda con caracter autosémico recesivo, ligado
al locus 9931-33, siendo propio de los judios askhe-
nazi (1,6).
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2.1.4. Neuropatia sensitivo-autonomica tipo 1V
o insensibilidad congénita al dolor
con anhidrosis

Se caracteriza por la presentacién, en el periodo
neonatal, de episodios febriles por mala regulacion
de la temperatura; asi como insensibilidad al dolor,
con aparicion de Ulceras y mutilaciones. Debido ala
insensibilidad al dolor se pueden producir diversas
| esiones como: automutilaciones en |os primeros me-
ses de viday fracturas 6seas, Ulceras multiples, oste-
omielitis, deformidades articulares, y amputacién de
los miembros inferiores como ocurre en nifios de mas
edad. El fallecimiento por hiperpirexiatiene lugar en
los primeros tres afios de vida en casi el 20% de los
pacientes. La presencia de retraso mental es comudn
(7). Se observa una disminucién de las fibras mieli-
nicas de pequefio tamafio y amielinicas. La biopsia
de piel ha demostrado ausencia de inervacion epidér-
mica y pérdida de la mayoria de la inervacién de la
dermis, junto con pérdida de fibras amielinicas y
mielinicas del nervio sural; las glandul as sudoriparas
no muestran inervacion. Se produce por mutaciones
autosémicas recesivas y polimorfismos en el gen TR-
KA, del cromosoma 1, gen regulador de un factor de
crecimiento del nervio (1,6,7,8).

2.1.5. Neuropatia hereditaria sensitivo-autonomica
tipo V

Lainsensibilidad al dolor y la temperatura se evi-
dencian desde lainfancia, dando lugar a fracturasin-
doloras, Ulceras y quemaduras. Las automutilacio-
nes, tipicamente manifestadas como mordeduras de
labios y lengua, se observan con frecuencia. Aunque
el dolor y la temperatura estan alterados, la propio-
cepcién y la sensibilidad al tacto, la presion y la vi-
bracion estan preservadas. Existe una pérdida selec-
tiva de las fibras pequefias mielinicas. No se ha
identificado aun el locus correspondiente (1,6).

Manifestaciones clinicas

Clinicamente, en lineas generales, en todas estas
neuropatias sensitivo-autonémicas, se pueden produ-
cir lesiones a diversos niveles, como consecuencia
de la pérdida de la sensibilidad dolorosa.

1. Lesiones en la cavidad oral. La presencia de la
denticidon puede causar dafio en la mucosa oral y la
lengua. La enfermedad de Riga-Fede se presenta en
la primera infancia y se caracteriza por la aparicion

de placas verrucosas en la superficie de la mucosa
oral. Estas lesiones histolégicamente benignas se
producen como resultado de traumas repetitivos so-
bre la mucosa oral con los dientes. La insensibilidad
congénita al dolor es una de las causas de ella (9). La
utilizacién de una proteccién oral previene las mor-
deduras, aparte del dafio de los tejidos (5).

2. Lesiones oftalmoldgicas. L oS pacientes con in-
sensibilidad congénita al dolor con anhidrosis pue-
den presentar manifestaciones oftalmol égicas. La au-
sencia de sensibilidad corneal da lugar a una
marcada tendencia al desarrollo de Ulceras corneales,
que suelen tener una evolucion térpida. Lainsensibi-
lidad congénita al dolor debe ser considerada en el
diagnéstico diferencial de las queratitis neurotréficas
(10).

3. Lesiones ortopédicas. En 1953, Petrie descri-
bié las manifestaciones ortopédicas de la insensibi-
lidad congénita al dolor (11). Las alteraciones que
se asocian con mayor frecuencia en esta patologia
son: fracturas multiples (a menudo con formacién
de hueso nuevo hiperpléasico), articulaciones de
Charcot, dismetria de extremidades inferiores, oste-
omielitis, artritis séptica, luxaciones, autoamputa-
ciones, automutilaciones y escoliosis progresiva
(3,12). Las fracturas se producen con mayor fre-
cuencia en las extremidades inferiores, localizando-
se preferentemente a nivel de fémur y tibia. En pa-
cientes con insensibilidad congénita al dolor la
media de fracturas es dos por paciente. Las altera-
ciones articulares neuropaticas son frecuentes en es-
tos pacientes. Segun algunos estudios el 58% de los
pacientes presentan alteraciones en pies y tobillos,
el 53% en rodillas, el 20% en caderas y el 43% en
manos y dedos (12). La patogénesis de la articula-
cion de Charcot en esta patologia es similar ala que
se produce en otras entidades (tabes dorsal, siringo-
mielia,...). La pérdida de sensibilidad en la articul a-
cion disminuye los mecanismos de proteccion, y mi-
crotraumas de repeticiéon dan lugar al dafio de la
superficie articular y el hueso subcondral. La infla-
macién cronica y los derrames articulares recurren-
tes, producen finalmente deformidad articular. Se
han comunicado casos de artropatia neuropatica a
nivel espinal secundaria a esta alteracion, aunque es
muy poco frecuente (11).

Tratamiento
Es necesario un abordaje multidisciplinar y espe-
cializado junto con la colaboracién paterna para mi-

nimizar las complicaciones de esta enfermedad
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potencialmente grave (13). En ausencia de tratamien-
to etiolégico, el tratamiento sintoméatico adquiere
una gran importancia. En las formas con afectacion
predominantemente sensitivo-autonémica, se evita-
ran en lo posible los procesos de riesgo, produccién
de fracturas, mordeduras, roces, infecciones y muti-
laciones (6).

El punto principal del tratamiento ortopédico en
estos pacientes es prevenir la destruccion articular
severa y evitar la amputacion. La recomendacion
mas frecuente es que se debe disminuir la actividad
fisica (12). La fisioterapia tiene una gran importan-
ciaen estos cuadros. Lafinalidad es evitar las retrac-
ciones tendinosas y potenciar la musculatura. Cuan-
do laatrofiay la debilidad condicionan deformidades
articulares, como puede ser el caso de un pie equino-
varo que dificulte la deambulacién, se procedera al
uso de ortosis, en este giemplo una ortosis antiequi-
na, que mejorara la estabilidad del pie y evitara la
marcha equina. (6). Si esla columna vertebral la que
se encuentra afectada, el objetivo del tratamiento es
conseguir la estabilizacién vertebral, prevenir los
movimientos patolégicos y evitar el dafio neurol 6gi-
co. Si estos objetivos no se consiguen con un trata-
miento no intervencionista, estaria indicada la ciru-
gia. Se recomienda un tratamiento agresivo, teniendo
en mente la estabilidad de la columna; la mayoria de
los autores recomiendan artrodesis instrumentada
posterior (11).

Al ser sometidos a procedimientos quirdrgicos, a
pesar de la aparente paradoja, requieren tratamiento
anestésico, ya que aun en ausencia de dolor pueden
cursar con diversos grados de disfuncién autonémica
y trastornos del metabolismo de las catecolaminas
(3). Los pacientes con insensibilidad congénita al
dolor son capaces de tolerar procedimientos quirdr-
gicos bajo anestesia general sin mayores problemas
(14). No obstante algunos autores refieren que la
anestesia regional (epidural) es una opcion anestési-
ca recomendabl e para pacientes con analgesia congé-
nita sometidos a cirugia (3).

2.2. Indiferencia congénita al dolor

Laindiferencia congénita al dolor es con frecuen-
cia confundida con lainsensibilidad congénita al do-
lor. Es una situacién en la que el paciente nunca ha
sentido dolor a pesar de serle aplicados estimulos
nociceptivos. La sensibilidad es practicamente nor-
mal, y los estimulos dolorosos son identificados y
localizados correctamente. No es una analgesia al
dolor, es unaindiferencia. A pesar de la ausencia de
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dolor, el paciente es capaz de discriminar un estimu-
lo doloroso (4). Las reacciones vegetativas frente al
dolor (aumento de tension arterial, frecuencia car-
diaca, etc.) estan presentes, pero no son molestas o
desagradables. Se caracteriza por la presencia desde
la infancia de lesiones, principalmente cutaneas y
osteoarticulares, secundarias a traumatismos estric-
tamente no dolorosos. Los estudios autdpsicos no
demuestran alteraciones del sistema nervioso; se ha
sugerido como causa una disfuncién de los sistemas
centrales de analgesia endégena. Parece que existe
un aumento de beta-endorfinas genéticamente pre-
determinado (3,4).

3. TRASTORNOS ADQUIRIDOS

Cuando se producen lesiones en éareas del cerebro
que sustentan el procesamiento del estimulo doloro-
so, pueden tener lugar déficits en uno o varios com-
ponentes de la percepcion dolorosa, y pueden
producirse situaciones clinicas similares a la insen-
sibilidad congénita al dolor. Lesiones en |la corteza
cingular anterior o insular, pueden alterar el sistema
medial del dolor y cabria esperar una pérdida del
componente afectivo-emocional. Por otra parte, le-
siones en la corteza somatosensorial primariay se-
cundaria, dafarian el sistema lateral, lo que daria
lugar a la pérdida del componente sensitivo-discri-
minativo (1).

A continuacion se describen tres situaciones clini-
cas gue cursan con alteracién de la reactividad al do-
lor: analgotimia, hemiagnosia dolorosa y asimbolia
dolorosa.

3.1. Analgotimia

El paciente conoce el dolor, se apercibe de este,
pero no siente sufrimiento. Se debe a la interrupcion
de las radiaciones tdlamo-frontales. Se observa en
los pacientes a los que se les ha practicado una lo-
bectomia frontal.

3.2. Hemiagnosia dolorosa

Se observa en pacientes con lesiones en el hemis-
ferio menor o no dominante. Cuando se estimula el
lado afecto, sienten vivamente el dolor pero no in-



36 L.VICENTE-FATELAY M. S. ACEDO

Rev. Soc. Esp. del Dolor, Vol. 11, N.° 1, Enero-Febrero 2004

tentan alejarse del estimulo ya que no son capaces de
localizarlo topogréaficamente.

3.3. Asimbolia dolorosa

L os pacientes con asimbolia dolorosa son capaces
de comprender el caracter nocivo del dolor pero no
reaccionan frente a él o lo hacen de manera incom-
pleta. Es una situacion en la que la sensibilidad no
esta alterada (requisito para el diagnéstico) y las reac-
ciones vegetativas al estimulo doloroso estan conser-
vadas. Podria decirse que existe una pérdida del
componente afectivo-motivacional del dolor. El pri-
mer caso fue referido por Schilder y Stengel en 1928,
que describieron esta alteraciéon en un paciente con
afasia sensitiva y un comportamiento de automutila-
cion (15). Es frecuente que junto a la asimbolia dolo-
rosa se asocien otros déficits neurolégicos, depen-
dientes de la extension de la lesion, como:
hemiparesia, pérdida de sensibilidad, defectos del
campo visual, alteraciones del esquema corporal,
afasiay apraxia entre otros (16).

Clinicamente |l os pacientes con asimbolia dolorosa
pueden reconocer el estimulo aplicado y distinguir la
cualidad del estimulo (objeto afilado o romo), pero
muestran una ausencia de respuesta al estimulo dolo-
roso aplicado (ya sea superficial o profundo) sin reti-
rada motora o una respuesta emocional adecuada. Al-
gunos de ellos presentan una respuesta inapropiada,
como la sonrisa o larisa durante la aplicacién del es-
timulo; ninguno de ellos muestra un sentimiento de-
sagradable (17). Las reacciones autonémicas como
respuesta al estimulo doloroso, como taquicardia,
aumento de tension arterial, sudoracion, midriasis, ...
estas presentes (16).

Se han barajado varias teorias para explicar la na-
turaleza del déficit funcional subyacente. La asimbo-
lia dolorosa ha sido adscrita a anomalias del esque-
ma corporal, defectos de percepcién complejos,
relacion alterada entre la imagen corporal y concien-
cia de dolor, defectos agnosicos especificos y altera-
ciones del comportamiento dependientes de la perso-
nalidad (16,18). Aunque originariamente se atribuy6
la asimbolia dolorosa a una lesién localizada en el
I6bulo parietal inferior izquierdo (15), esta altera-
cién también ha sido atribuida a lesiones localizadas
en otras estructuras como: corteza frontoparietal,
area somatosensorial Il, opérculo parietal y corteza
insular adyacente (16). Geschwind considera que se
trata de un desorden secundario a una desconexion
sensorial-limbicay sugiere que el dafio insular puede
interrumpir las conexiones entre la corteza somato-

sensorial |l y laamigdala, dando lugar a la asimbolia
dolorosa (19). Se puede decir que aunque la exten-
sion de las lesiones varia de unos pacientes a otros,
la corteza insular suele estar alterada, |0 que sugiere
que el dafio insular juega un papel critico en el desa-
rrollo de este sindrome, al interrumpirse las conexio-
nes entre la corteza sensorial y el sistema limbico
(16).
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