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ACALCULIA: ITSCLASSFICATION, AETIOLOGY AND CLINICAL MANAGEMENT

Summary. Aim. To carry out a review of the literature on the different neurological mechanisms involved in processing
calculations, the injuries to brain structure that can result in acalculia and the clinical management of these patients.
Development and conclusions. Acalculiais defined asthe disorder affecting the ability to calculate that is acquired asthe result
of a brain injury. Despite being a frequent symptom and its association to humerous systemic and neurological diseases, no
clear study protocol exists due to the fact that, first, it is usually accompanied by other, more important neurological symptoms
and, second, it occurs in a very heterogeneous population, where clear differences can be seen according to the sociocultural
level of the patient. Acalculia has been associated both to general alterations of the central nervous system and to others
affecting local structures. Perhaps the most striking example of the former is the case of dementias, where it has even been
suggested that it could be an early sign of Alzheimer’s disease. With respect to the latter, the most notable are those affecting
theleft parietal lobe. In thisarticle the following are discussed: 1) the different classifications that have been devel oped for the
loss of the ability to calculate; 2) the involvement of the different structures of the nervous systemin numeric processing, based
on the associated structural lesions and on studies that have been conducted using functional tests and brain imaging; and

3) the different neuropsychological instruments that are available to study this capacity. [ REV NEUROL 2006; 43: 223-7]
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INTRODUCCION

El término ‘acalculia fue propuesto inicialmente por Henschen
en 1925, quien lo definié como el trastorno adquirido de la ha-
bilidad de calculo secundario a una lesién cerebral. También
suele recibir el nombre de ‘discalculia adquirida’, término pre-
ferido por algunos autores puesto que la habilidad para el calcu-
lo no suele perderse de forma completa. Por su parte, € defecto
en d desarrollo de la adquisicion de las habilidades numéricas
recibe el nombre de’discalculia o ‘discalculiadel desarrollo’ [1].

Laacalculia es un sintoma frecuente, descrito generalmente
como parte de otros sindromes clinicos mas complejos. A pesar
de €llo, los estudios especificos son bastante limitados. Por o
general, € estudio de esta habilidad esta incluido dentro de las
pruebas de inteligencia general, como €l test minimental de
Folstein [2] y otrostests deinteligencia. Por otro lado, y a pesar
de su frecuencia, existen muy pocas baterias de pruebas dirigi-
das especificamente a estudiar esta habilidad.

Existe un claro problema a la hora de baremar |a habilidad
numeérica en una poblacién, debido ala gran heterogeneidad de
lamisma. De esta forma, puede existir una diferencia muy im-
portante entre el valor limite de la normalidad entre las clases
sociales atas y bajas, lo cua hace preciso tener en cuenta el
nivel sociocultural del paciente a la hora de estudiar su capaci-
dad numérica. Existen incluso diferencias sexuales: |os varones
punttian més en las pruebas de cdlculo y en aquellas que requie-
ren habilidad espacial [3,4]. Las diferencias entre ambos sexos,
sin embargo, no son iguales en todos | os tests, ya que las muje-
res puntlian més alto en pruebas de razonamiento matematico,
lo cual podriareflgjar el uso de estrategias verbales para resol -
ver este tipo de problemas. Los varones puntlan significativa-
mente mejor en problemas de geometria, estadisticay probabi-
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lidad, en posible relacién con una estrategia visuoespacial utili-
zada. Todo esto pone de manifiesto la dificultad para estructurar
el estudio de la capacidad matematica.

La pérdida de la habilidad para calcular no suele ser total,
como hemos indicado, por |o que hay autores que rechazan el
término ‘acalculia’ y prefieren utilizar el de ‘discalculia’, aun-
gue este término suele estar reservado a trastornos del desarro-
Ilo. En esta comunicacion se utilizara el término ‘acalculia’ .

BASES NEUROPSICOLOGICASDEL CALCULO

La capacidad de célculo deberia considerarse mas como un con-
junto de habilidades que como una habilidad Gnica. De hecho,
se han establecido relaciones entre la capacidad de célculo y el
dominio del lenguaje, e reconocimiento espacial, la inteligen-
ciagenera, lamemoriaacortoy alargo plazo, laortografiay el
simbolismo numérico, €l procesamiento verbal y gréfico de la
informacion, y las funciones gecutivas [5]. Dada la compleja
red de conexiones neuronales que participan en €l célculo, es
posible que cualquier lesién cerebral repercuta en esta capaci-
dad. De lamisma forma, alteraciones en esta habilidad podrian
ser un signo precoz de alarma de deterioros cognitivos.

Todas estas funciones cognitivas, segun McCloskey [6], se
agruparian en:

— Sstema de procesamiento numérico: encargado de la com-
prension y produccion de los nimeros, tanto en la forma
oral como escrita.

— Sistema de calculo: encargado de la comprension y €l re-
cuerdo del ssmbolismo y los principios mateméticos, asi co-
mo de la gjecucion de los procesos numeéricos.

La realizacién de una determinada operacion aritmética co-
mienza con el reconocimiento de los nimeros, que depende de
la percepcion auditiva y/o visual. En este punto, la memoria de
trabgjo, la percepcion espacia y la atencion desempefian un
papel importante. EI manejo de los nimeros implica un lengua-
je de simbolos, que puede utilizarse de un modo verbal fonogré-
fico y de un modo escrito. De hecho, es distinto que la opera-
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cién matemética se realice mentalmente o sobre un soporte gra-
fico, ya que este soporte puede desempefiar las funciones de la
memoriade trabajo. Lamemoriaalargo plazo interviene de dos
formas distintas. aportando la informacion de las reglas basicas
del célculo y recordando los resultados de las operaciones ele-
mentales aprendidos en lainfancia.

Parece que |os mecanismos implicados en e reconocimiento
de los nimeros podrian ser diferentes alosimplicados en lasolu-
cion de los problemas aritméticos y que estos mecanismos pue-
den ser afectados de forma diferente dependiendo de la lesién
cerebral producida[1]. Laindependenciafunciona de los diver-
sos componentes matematicos se ha demostrado mediante el
estudio de las lesiones cerebrales. Lalocalizacion de éstas origi-
nadiferentes errores[7]. De lamismaforma, se han separado las
capacidades de discriminar |os nimeros y |os signos numeéricos.

CLASIFICACION

Se han realizado mdiltiples intentos de clasificacion de la acal-
culia. En primer lugar, Berger, en 1926 [8], la clasifico en acal-
culias primarias y secundarias. Las primeras eran las que sola-
mente manifestaban alteracién en el célculo, y las segundas
eran las que se manifestaban secundariamente a otra ateracion
neuroldgica, como afasias, agrafias...

Otra clasificacion importante es la realizada por Hécaen en
1961 [9], quien las clasifica en tres tipos:

— Alexia y agrafia para los nimeros:. alteraciones de la escri-
turay lectura de los nimeros, que puede acompafiarse 0 no
de dexiay agrafia paralas|etras.

— Acalculia espacial: implica un trastorno en la organizacién
espacial, en el que las reglas de colocacion de los digitos en
su orden y en el espacio estan alteradas. Se puede acompa-
fiar de otras alteraciones espaciales y son frecuentes las in-
Versiones numeéricas.

— Anaritmetia: se corresponde con la acalculia primaria de
Berger. Implica una alteracién primaria de la habilidad para
el cdculo. No supone un defecto aislado en los conceptos
numéricos y operaciones mateméticas, pero excluye la ale-
xiay laagrafia paralos nimerosy la alteracién espacial.

Otra clasificacion que merece destacarse esladeArdilaet a en
1991 [1], quienes también distinguen entre primarias y secun-
darias, aunque dividen estas Ultimas segln la ateracion neuro-
| 6gica subyacente: acalculia por afasia (subclasificando entre la
afasia motora, sensitivay de conduccién), acalculia por alexia,
acalculiaagréfica, acalculiafrontal (por alteracion en lafuncién
gjecutiva) y acalculia espacial.

Existen otras clasificaciones, aunque no dejan de ser modi-
ficaciones o combinaciones de las anteriores [10,11].

LOCALIZACION DE LASLESIONES

Dada la ampliared de conexiones implicadas en la produccion
del calculo, parece 16gico pensar que tanto alteraciones genera-
les del sistema nervioso como gran variedad de lesiones focales
podrian dar lugar a fendbmeno de laacalculia.

Alteraciones generales del sistema nervioso

Laacalculia parece ser un sintomamuy frecuente en las demen-
cias, y se ha descrito en todas las variantes. Sin embargo, se ha
asociado mas con la enfermedad de Alzheimer que con otros
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tipos de demencia[12], habiéndose Ilegado a sugerir que podria
ser un sintoma precoz de esta enfermedad [13].

Se han descrito cuadros de degeneracion local del 16bulo
parietal izquierdo, que dan lugar alo que se denomina ‘ acalcu-
lia primariamente progresiva, independientemente del sustrato
patol égico que se encuentre debajo. En esta patol ogia predomi-
nalaafectacion del célculo, aunque también pueden verse afec-
tadas otras funciones y se ha visto que algunos casos pueden
progresar y culminar en una enfermedad de Alzheimer, lo cual
pone de relieve la importancia del estudio de esta habilidad en
las primeras etapas de las demencias. En los casos descritos de
acalculia primariamente progresiva, predomina mas la afecta-
cion de lamultiplicacion que de laadicion [14].

Multitud de patologias con capacidad para dafiar a sistema
nervioso central de formaglobal han sido implicadas: esclerosis
muiltiple, encefalitis herpética, hematomas subdurales, hidroce-
falia, cuadros confusionales, lupus eritematoso sistémico, mala-
ria, virus de inmunodeficiencia humana, encefalopatia andxica,
tromboangeitis obliterante, encefalopatia de Hashimoto, trau-
matismos craneoencefdlicos, tumores, metéstasis cerebrales...
generalmente acompafiadas de otras manifestaciones neurol 6gi-
cas[15-17]. Delamismaforma, se han descrito episodios paro-
xisticos de acal culia secundarios a encefal opatia hepética [18].

Alteracioneslocales ddl sistema nervioso

Clasicamente, las alteraciones del calculo se han asociado ale-
siones parietales izquierdas, aungque se han descrito maltiples
localizaciones implicadas:

Localizaciones hemisféricas

Tanto lesiones en el hemisferio derecho como en el izquierdo
pueden producir acalculia, pero sin embargo se ha visto que
las segundas |a producen con mayor frecuenciay resultan mas
marcadas.

El sindrome de Gerstmann est4 ocasionado por una lesion
en la circunvolucién angular. Se suele acompafiar de agnosia
digital, confusion derecha-izquierda, acalculia e incapacidad de
escribir. Este sindrome sdlo se produce por lesiones en €l he-
misferio izquierdo o el dominante, y parece claralaimportante
participacién de dicho hemisferio en las capacidades del len-
guajey del célculo.

Este cuadro se ha descrito en patologia sistémica, por gjem-
plo, asociado al lupus eritematoso sistémico o a la enfermedad
deAlzheimer. En esta Ultima se ha estudiado la asociacién dela
acalculia con los otros tres datos del sindrome de Gerstmann
para saber si existe unared neuronal comun alas cuatro entida-
des. Esto no se ha demostrado, por 1o que parece que la afecta-
cién pueda ser por cercania[19].

Aungue este sindrome esta ampliamente ligado a la parte
inferior del 16bulo parietal, todos sus sintomas se han producido
por estimulacion directa del drea perisilviana[20].

La frecuente participacion de la acalculiaen e sindrome de
Gerstmann secundario a lesiones de la circunvolucion angular
sugiere que esta estructuratiene especial implicacion en la habi-
lidad numérica[21].

La ateracion de esta capacidad suele asociarse a la afecta
cién de otras habilidades. Por otro lado, en las lesiones del sur-
co intraparietal izquierdo se ha descrito un alto porcentgje de
acalculiaaidada[22].

El 16bulo parietal izquierdo parece ocupar una posicion cen-
tral en el proceso del calculo. Sin embargo, en laresolucién de
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los problemas mateméticos entran en juego otros aspectos, co-
mo el razonamiento, mediado por la corteza frontal, y €l proce-
samiento de la informacion auditiva y visual, mediado por los
I6bulos temporal y occipital, respectivamente.

Respecto al 16bulo frontal, parecen tener especia implica-
cion las regiones precentral y medial. Se han descrito infartos
de la arteria cerebral anterior que dafian la parte medial de este
I6bulo y producen una ateracion en e calculo con capacidad
para recordar los simbolos, pero con grandes dificultades para
|os procesos mental es matematicos [23].

La acalculia por lesiones en € hemisferio derecho parece
estar relacionada con defectos visuoespaciales que interfieren
en el manegjo espacia de los nimerosy en los aspectos mecani-
cos de |as operaciones mateméticas. En resumen, parece que la
acalculiaespacial podriarelacionarse méas con el hemisferio de-
recho [24]. Se ha sugerido que las lesiones de este hemisferio
gue producen afasia cruzada podrian producir acalculiacon ma-
yor frecuencia[25].

Dentro de la habilidad para el calculo, esimportante discer-
nir entre e calculo exacto y las habilidades de aproximacion,
asi como la cantidad numérica con la que se trabaja. Estudios
con resonancia magnética funcional sugieren una activacion de
los surcos intraparietales derecho e izquierdo de la region pre-
centra y las regiones prefrontales lateral y superior durante los
fendmenos de aproximacién, y una activacion de laregion pre-
frontal inferior izquierda y de las circunvoluciones angulares
derecha e izquierda en € célculo exacto. Por otro lado, a medi-
da que se trabaja con mayores cantidades numéricas, se activan
mas los surcos intraparietales derecho e izquierdo y la parte
superior e inferior de las circunvoluciones frontales izquierdas.
Seglin algunos autores, esto podriaindicar la existencia de dos
redes cerebrales para € calculo. Una red trabajaria con los
ndmeros pequerios, con unamayor participacion de las regiones
izquierdas, presumiblemente, codificando los nimeros en €l for-
mato verbal. La segunda red se reservaria para € manejo de
grandes cantidades, con mayor activacion de las regiones parie-
tales de forma bilateral, y ademas podrian codificar el formato
no verbal. Las diferentes variedades clinicas de acal culia podrian
explicarse por lesiones en uno u otro circuito [26].

El cllculo mental también activa las mismas regiones cere-
brales, 1o cua ha podido demostrarse mediante estudios con
resonancia magnética funcional y tomografia por emisién de
positrones [27,28]. Esta Ultima técnica ha confirmado €l papel
delos|ébulos parietales en €l proceso del calculo en dos niveles
diferentes: en primer lugar, de una forma no especifica paralos
ndmeros, en probable relacion con la memoria de trabgjo, y en
segundo lugar, con el procesamiento especifico de la informa-
cién numérica. Este doble papel explica la importancia de los
I6bulos parietales en el procesamiento numéricoy lagran varie-
dad de déficit numéricos tras lesiones de estas &reas. Con esta
técnica, se ha observado una importante activacion del |6bulo
frontal que podria estar en relacion con lamemoria de trabgjo y
gue no es especifica del procesamiento numérico. También se
ha demostrado activacién de lainsula en posible relacion con el
componente afectivo y emocional de esta actividad.

Localizaciones talamicas

El tdlamo es una estructura ampliamente interconectada con la
corteza cerebral [29] ala que cadavez se le otorgan mas funcio-
nes. Unalesién talamica puede producir muy diversas alteracio-
nes entre las que puede encontrarse la acalculia.
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La pérdida de la capacidad de célculo se ha descrito en le-
siones talamicas, tanto del lado derecho, como del izquierdo,
aungue principalmente de este dltimo. La causa més frecuente
son los infartos lacunares. Entre ellos merecen destacarse los
producidos por la oclusién de la arteria tuberotal&mica izquier-
daque produce unalesién delos nlcleos ventral lateral y dorso-
mediano con respecto de otros, y que suele asociarse a agnosia
digital y confusién izquierda-derecha, recordando a sindrome
de Gerstmann [30-32]. Esta similitud de sintomatologia hace
suponer una conexion talamocortical entre estos nicleos taldmi-
cosy lacircunvolucion angular.

Otraslocalizaciones

La pérdida de la capacidad de calculo se ha descrito asociada a
numerosas lesiones, tanto de la sustancia blanca como de la
gris. La explicacion de este hecho podria estar en la ateracion
de las vias de conexion talamocorticales, o bien en la participa
cion de otras estructuras en €l proceso numérico de un modo
gue alin desconocemos.

De estaforma, se ha descrito acalculia secundaria alesiones
localizadas en la capsula interna, € caudado, € putamen y el
nicleo lenticular [33].

En cualquierade laslocalizaciones descritas, la causa etiol dgica
mas frecuente es €l infarto isquémico. Sin embargo, y aunque
de forma mucho menos frecuente, pueden producirse cuadros
de acalculia paroxistica por crisis comiciales, migrafias o esti-
mulacion directa del [6bulo parietal izquierdo [20,34].

TRATAMIENTO DE LASDISTINTAS
OPERACIONESMATEMATICAS

Dentro de la capacidad matemética es posible discernir entre las
diversas operaciones, ya que la alteracion de éstas es distinta
seglin el tipo de lesion existente.

Parece haber diferentes sistemas de procesamiento para las
diversas aplicaciones mateméticas: asi, por gemplo, se han des-
crito pacientes que son capaces de sumar y restar pero no de
multiplicar, en lesiones precentrales, y otros en los que Unica
mente se conserva la capacidad pararestar y para reconocer |os
simbolos matematicos, en lesiones parietotemporales [35,36].

Laadiciony lasustraccion estan rel acionadas con la capaci-
dad para manipular cantidades (tareas de célculo), que parece
quedar representada en la parte inferior del 16bulo parietal (de-
mostrado con resonancia magnética funcional). La multiplica
cion y division parecen relacionarse con el recuerdo de secuen-
cias verbalesy con e lenguagje [37].

El manejo delos nimeros en formaverbal y no verbal pare-
ce estar estructurado de forma diferente. Se han descrito pacien-
tes con mayor afectacion delaformaverbal, 1o cua podriatener
mas relacion con alteraciones del lenguaje que del cdlculo. De
lamisma forma, también se han comunicado casos de dificultad
paralarealizacion de determinadas operaciones matematicas en
laforma escrita aunque no en laverbal [38].

Se han realizado estudios con resonancia magnética funcio-
nal enindividuosy se ha demostrado |a existencia de zonas que
se activan més durante la sustraccion y otras mas durante la
multiplicacion [39]. Respecto a esta Ultima, se produce una ma-
yor activacion de laregion parietal izquierda, en probable rela-
cién con un mayor uso del lenguaje. Durante la comparacion de
ndmeros se produce una mayor activacion del hemisferio dere-
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cho ya que requiere una cuantificacién del sistemaarabigo, pero
no una trasformacion al lenguaje verbal. La sustraccion, por su
parte, activalos dos | 6bulos parietales [40].

No se han demostrado diferencias entre el formato arébigoy
otros.

TRATAMIENTO DE LOS PACIENTES CON ACALCULIA

En primer lugar, se deberia realizar una exploracion neuropsi-
coldgica global de las demas funciones cerebrales, puesto que
es de gran importancia descartar la presencia de demencias,
cuadros confusionales, afasia, alexia, agrafia... todo ello enca
minado a desenmascarar una acalculia secundaria.

En este punto es importante no olvidar que la acalculia ais-
lada podria ser un primer sintoma de la enfermedad de Alzhei-
mer y seriapreciso un seguimiento adecuado del paciente. Dela
misma forma, es necesario repetir e estudio en el tiempo para
descartar la existencia de causas paroxisticas como la epilepsia,
migrafias o encefal opatia hepética.

Una vez descartada la presencia de causas secundarias de
acalculia, deberian estudiarse las capacidades numéricas y de
célculo, siempre teniendo en cuentalas caracteristicas sociocul -
turales del paciente.

Dentro de las habilidades para el calculo deben tenerse en
cuenta diversos apartados. cuantificacién, cambio de la forma

oral alaescritay viceversa, signos aritméticos, comparacion de
magnitudes, calculo mental, cdlculo aproximado, lecturay es-
critura de nimeros, calculo escrito, memorizacion de nimeros,
conocimiento general de cantidades numéricas (¢cuantos dias
hay en una semana?), estimacion del tiempo y célculos mone-
tarios.

Es importante estudiar las diversas operaciones mateméti-
cas, yaque se havisto que laslesiones pueden afectar s6lo auna
operacion concreta y respetar a resto. Como minimo, se debe-
riacomprobar las capacidades de adicién, sustraccion, multipli-
cacion y division. Otras operaciones deberian realizarse o no
teniendo en cuenta el nivel sociocultural del paciente.

Para efectuar estos estudios se han propuesto varias baterias
de pruebas. De entre ellas destaca el WAIS-111 que es probable-
mente la més usada, aunque presenta limitaciones, como cen-
trarse mucho en la solucién de problemas aritméticos mentales
y su dificil aplicacion a pacientes con defectos del lenguaje o la
memoria. Existen otros muchos tests para el estudio de las habi-
lidades del calculo, de entre los que destacan €l EC301 o € pro-
puesto por Ardilaet al en 2002 [1,41,42].

Por dltimo, se ha estudiado la recuperacion de la acalculia
por lesiones izquierdas y se ha observado que ésta es mayor en
los primeros meses, la ausencia de relacion con la afectacion
inicial y laexistencia de una correlacion con la recuperacion de
la comprension auditiva[43].
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ACALCULIA: CLAS FICACION, )
ETIOLOGIAY TRATAMIENTO CLINICO

Resumen. Objetivo. Realizar una revision de la bibliografia sobre
los diferentes mecanismos neurol 6gicos implicados en € procesa-
miento del calculo, las lesiones estructural es cerebrales capaces de
producir acalculiay € mangjo clinico de estos pacientes. Desarrollo
y conclusiones. La acalculia se define como el trastorno adquirido
dela habilidad de calculo secundario a una lesion cerebral. A pesar
de ser un sintoma frecuente y asociarse a multiples enfermedades
sistémicas y neuroldgicas, no existe un claro protocolo de estudio
debido, en primer lugar, a que suele acompafiarse de otros sintomas
neurol 6gicos de mayor importancia y, en segundo lugar, a la gran
heterogeneidad de |a poblacién, existiendo claras diferencias segin
¢ nivel sociocultural del paciente. La acalculia se ha asociado tan-
to a alteraciones generales del sistema nervioso central como es-
tructurales locales. De entre las primeras destacan las demencias,
habiéndose llegado a sugerir que podria suponer un signo precoz de
la enfermedad de Alzheimer. Respecto a las segundas, destacan las
que afectan al 16bulo parietal izquierdo. En este articul o se discute:
1) las diferentes clasificaciones desarrolladas para la pérdida de la
habilidad del calculo, 2) laimplicacién de las diferentes estructuras
del sistema nervioso en e procesamiento numérico, con base en las
lesiones estructurales asociadas y a los estudios realizados me-
diante pruebas funcionales y de imagen cerebral, y 3) las distintas
herramientas neuropsi col 6gicas de las que disponemos para € estu-
dio de esta capacidad. [REV NEUROL 2006; 43: 223-7]
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ACALCULIA: CLASSIFICAGAO, )
ETIOLOGIA E ABORDAGEM CLINICA

Resumo. Objectivo. Realizar uma revisdo da bibliografia sobre os
diferentes mecanismos neurol 4gicos implicados no processamento
do calculo, as lesBes estruturais cerebrais capazes de produzr
acalculia e a abordagem clinica destes doentes. Desenvolvimento e
conclusBes. A acalculia define-se como a perturbagéo adquirida
da habilidade de cal culo subsequente a uma lesdo cerebral. Apesar
de ser um sintoma frequente e associar-se a miltiplas doencas sis-
témicas e neuroldgicas, ndo existe um protocolo claro de estudo
devido, em primeiro lugar, a fazer-se acompanhar de outros sinto-
mas neurologicos de maior importancia e, em segundo lugar, a
grande heterogeneidade da populacéo, existindo diferengas claras
segundo o nivel sécio-cultural do doente. A acalculia associou-se,
tanto a alteragBes gerais do sistema nervoso central, como estrutu-
rais locais. De entre as primeiras, destacam-se as deméncias, ten-
do-se chegado a sugerir que poderia supor um sinal precoce de
doenga de Alzheimer. Relativamente as segundas, destacam-se as
que afectam o |6bulo parietal esquerdo. Neste artigo discutem-se:
1) as diferentes classificagdes desenvolvidas para a perda da habi-
lidade de calculo, 2) a implicacio das diferentes estruturas do sis-
tema nervoso no processamento Nnumérico, com base nas lesbes es-
truturais associadas e aos estudos realizados mediante exames fun-
cionais e de imagem cerebral, e 3) as diferentes ferramentas neu-
ropsicoldgicas de que dispomos para o estudo desta capacidade.
[REV NEUROL 2006; 43: 223-7]
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