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Resumen

Oliver Sacks (1933-2015) ha sido una de las figuras mas importantes en la divulgacién cientifica de la neurologia. Sus
obras han tenido amplia repercusidn en este ambito, pero su contribucion a la relacién de ésta con la oftalmologia
es menos conocida. En el presente articulo analizamos sus textos referidos a la acromatopsia, una afectacion de los
conos retinianos que produce la llamada visidn en blanco y negro. Sacks analizé situaciones de acromatopsia tran-
sitoria asociadas a auras visuales, pero las mas interesantes fueron las vinculadas a la acromatopsia congénita en la
poblacion de Pingelap, en Micronesia, tratada en The island of the colorblind (1996), y la adquirida por un pintor en
The case of colorblind painter (1995). En ambas, Sacks no se limité a un analisis puramente médico, sino que en la
mayor parte de los relatos se dedicd a un analisis psicoldgico y antropoldgico de los afectados por el trastorno. Su
lectura permite comprender como la vision limitada cromaticamente repercute, o no, en su vida personal y social.

Palabras clave: Oliver Sacks, neurorelatos, oftalmologia, acromatopsia, neuroantropologia.

Achromatopsy in the Works of Oliver Sacks

Summary

Oliver Sacks (1933-2015) has been one for the most prominent authors in scientific popularizing of neurology. His
works stimulated the interest of public in this field, but Sacks’s contribution in the relationship between neurology
and ophthalmology is not so well known. In this paper, we analyze his works regarding achromatopsia, a disorder of
retinal cones that produces a black and white vision. Sacks analyzed several types, as transient achromatopsia,
which appears in migraine aura, but the most interesting were those linked to congenital and acquired achromatop-
sia. The first was studied in the population of Pingelap, an island in Micronesia, and explained in The island of the
colorblind (1996), whereas the second was reported in The case of colorblind painter (1995). In both works, Sacks
described not only the pure medical aspects of the disorder, but considered in full its psychological and anthropo-
logical consequences. Reading these tales allows us to understand how chromatically limited vision affected, or not,
their personal and social life.

Keywords: Oliver Sacks, Neurology, Ophthalmology, Achromatopsia, Neuroanthropology.
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Oliver Sacks (Foto 1) quiza sea el médico que se
ha dedicado a la divulgacién cientifico-médica mas
importante de los ultimos cincuenta afios.2. Su primera
obra, Migraine, se publicd en 1970 y la escribié como
consecuencia de su experiencia personal como migrafio-
so3. En los afios siguientes varios de sus libros se convir-
tieron en auténticos lideres de ventas. En sus obras,
Sacks considerd los problemas médicos de forma amplia,
no se limitd a una observacién meramente clinica, sino
que hizo una revisién de los aspectos emocionales y
socioldgicos implicados en la enfermedad4. Ademas, sus
descripciones consideran el marco cultural e histérico de
los trastornos descritos, lo que las enriquece mucho5.

Para algunos, Sacks ha sido asimismo uno de los
autores que ha permitido una reinterpretacion de la his-
toria de la narrativa en medicina; incluso se le ha recono-
cido como el creador de una ‘ciencia romantica’, que
seria una forma de reunir la ciencia médica con las huma-
nidades de manera que estas contribuyan a mejorar el
razonamiento clinico®. En sus obras, Sacks incorpora
ademas un importante elemento antropoldgico, que les
confiere una notable singularidad e interés’. Sacks des-
cribe estos pensamientos en la introduccién de An anth-
ropologist on Mars®: “El estudio de la enfermedad exige
al médico el estudio de la identidad, de los mundos inte-
riores que los pacientes crean bajo el acicate de la
enfermedad. Pero las realidades de los pacientes, las
maneras en que ellos y sus cerebros construyen sus pro-
pios mundos, no puede comprenderse totalmente a
partir de la observacion del comportamiento desde el

Foto 1. Oliver Sacks (1933-2015).
Tomado de Luigi Novi / Wikimedia Commons, CC BY 3.0
https://commons.wikimedia.org/w/index.php?curid=7815388

exterior”. Y comenta mas adelante: “Con esto en mente,
me he quitado la bata blanca, he abandonado los hospi-
tales donde he pasado los ultimos veinticinco afios y me
he dedicado a investigar las vidas de mis pacientes tal
como son en el mundo real, sintiéndome en parte como
un naturalista que estudia extrafias formas de vida; en
parte como un antropdlogo, o un neuroantropdlogo que
realiza un trabajo de campo, aunque casi siempre como
un médico, un médico que visita a domicilio, unos domi-
cilios que estan en los limites de la experiencia humana”.

Las observaciones clinicas de Sacks contemplan,
con frecuencia, la implicacion de los érganos de los sen-
tidos como el elemento principal que permite la relacion
entre la conciencia y el medio exterior. Esta considera-
cion es especialmente relevante en el caso del oido y la
vista, a los que dedicd obras monograficas®19; las citas
sobre las enfermedades que los afectan se extienden a lo
largo de sus obras. Su lectura tiene especial interés para
comprender la repercusion que tales enfermedades tie-
nen en la vida de quienes las padecen e incluso en las
sociedades en las que viven.

En un articulo anterior analizamos la considera-
cién que las auras visuales asociadas a la migrafia tuvie-
ron en la obra de Sacks!l, dentro de un proyecto de revi-
sién completa de la importancia de los elementos neuro-
oftalmoldgicos en sus libros. Este aspecto de su obra ha
sido reconocido solo muy recientementel2. En el presen-
te articulo estudiamos la presencia de la acromatopsia,
un trastorno infrecuente de la visidn, en las obras de
este neurdlogo britanico.

Breve apunte biografico

Oliver Sacks naci6 el 9 de julio de 1933 en Londres,
en el seno de una familia de médicos y cientificos. Su
madre era cirujana y su padre médico de familia. Se licen-
cié en Medicina en el Queen’s College de la Universidad
de Oxford (1954) y se trasladd a los Estados Unidos, donde
realizo la especialidad de neurologia en el Mount Zion
Hospital (1961-1962) en San Francisco y en la Universidad
de California, Los Angeles (UCLA) (1962-1965). Después se
trasladd a Nueva York, donde sigui6 trabajando el resto de
su vida en diversos centros hospitalarios. Fue profesor en
el Albert Einstein College of Medicine (1975-2007), la
Universidad de Nueva York (1992-2015) y la Universidad
de Columbia (2007-2012). También fue profesor en la
Universidad de Warwick (2013-2015).

En 1966, mientras trabajaba como consultor de
neurologia en el Hospital Beth Abraham en el Bronx, traté
a un grupo de pacientes que le inspiraron su conocido

Rev Med Cine 2018; 14(2): 123-133

© Ediciones Universidad de Salamanca

J Med Mov 2018; 14(2): 123-133



J Casas et al.

La acromatopsia en la obra de Oliver Sacks

libro Awakenings!3. Este inspiré la obra de teatro A kind
of Alaska, de Harold Pinter, y la pelicula Despertares
(Awakenings), que tuvo un notable éxito. Antes habia
publicado Migraine3.

En el ambito literario, Sacks tuvo éxito con las
colecciones de narraciones -también conocidas como
neurorelatos- The man who mistook his wife for a hat'4y
An anthropologist on Mars8, en las que describia como
pacientes que presentaban diversas afecciones neurolégi-
cas y psiquiatricas se enfrentaban con su enfermedad.
Sacks también se adentré en el mundo de los efectos que
producen las limitaciones en los sentidos, como en Seeing
voices: A journey into the world of the deaf®, sobre el
mundo de las personas sordas, y The island of the color-
blind!5, sobre los afectos de la acromatopsia. También
escribid sobre sus experiencias como paciente en
Migraine3, A leg to stand onl® y The mind’s eyel®.
Asimismo, recogié su autobiografia en Uncle Tungsten:
Memories of a chemical boyhood!? y On the move!8. Otro
de sus temas favoritos, la relacion de la musica con la neu-
rologia, lo traté en Musicophilia: Tales of music and the
brain'® y la conciencia fue el argumento de The mind'’s
eyel0 y Hallucinations?0. Ademas de estos libros, Sacks
publicé con frecuencia articulos en The New York Review
of Books y en The New Yorker. Sacks recibid numerosos
reconocimientos y premios; segun The New York Times
era “the poet laureate of contemporary medicine”?21,

Sacks fue diagnosticado de un melanoma ocular
en 2006, que metastatizé a higado y le causé la muerte
el 30 de agosto de 2015. Péstumamente, aparecieron
Gratitude?? y The river of consciousness23.

Consideraciones generales sobre la acromatopsia

La acromatopsia, 0 monocromatismo de bastones,
es una de las multiples alteraciones de la vision del color24.
Se trata de un trastorno congénito de transmisidn autosé-
mica recesiva en la que los conos retinianos no son funcio-
nales y/o experimentan un proceso degenerativo sin afec-
tacion de los bastones2s. En la mayoria de los casos se
debe a mutaciones en los genes de fototransduccion
especificos y su frecuencia alcanza a 1:30.000-1:80.000
personas2é. Se calcula que cada descendiente de una per-
sona afectada tiene una posibilidad del 25 % de estar afec-
tado, del 50 % de ser un portador asintomatico y del 25 %
de no estar afectado ni de transmitir la enfermedad.

Clinicamente, la acromatopsia presenta un cuadro
sindromico caracterizado por fotofobia intensa, pérdida
parcial o completa de la vision en color, nistagmo ondula-
torio, escotoma central minimo, fijacidn excéntrica y

reduccidon importante de la agudeza visual?’. La discrimi-
nacidn al color se muestra como una afectacion especial
al verde, azul y rojo. La mayoria de los afectados tienen
acromatopsia total, pero algunos la presentan de forma
incompleta y sus sintomas son similares, pero de menor
intensidad.

Existen al menos seis genes afectados vinculados a
los conos: la transducina alfa especifica de los conos
(GNAT2), las unidades alfa y beta del canal asociado a los
nucledtidos ciclicos (cyclic nucleotide-gated channels,
CNG) especificos (CNGA3 y CNGB3), la subunidad alfa y
gamma de la fosfodiesterasa especifica (PDE6C y PDE6H)
y el factor activador de la transduccion (ATF6). Todos ellos
son importantes en la secuencia de la funciéon de foto-
transduccidn28. Casi la mitad de los pacientes acromatodp-
sicos tienen afectacién del CNGB3 y el 25 % del
CNGA329:30,

El tratamiento de la acromatopsia es sintomatico
y se basa en el empleo de gafas con filtros especiales o
lentes de contacto tefiidas de rojo para reducir la fotofo-
bia y mejorar la agudeza visual. En algunos casos se pue-
den emplear gafas magnificadoras como las que se
emplean en pacientes con baja vision. Se han realizado
estudios prometedores de tratamientos genéticos en
animales con modelos de afectacion de los genes
CNGA3, CNGB3 y GNAT227.29, y diversos estudios clinicos
han tratado de substituir los genes afectados26:30,

La acromatopsia también puede ser adquirida,
generalmente asociada a dafio en el encéfalo o la corte-
za cerebral; entre sus causas se hallan los tumores tala-
micos asi como los traumas fisicos, las hemorragias o los
tumores cerebrales.

La acromatopsia en la obra literaria de Oliver Sacks

Sacks trato la acromatopsia en varias publicacio-
nes y fue el tema central de dos de sus obras. En la pri-
mera describid el caso de un pintor que presentd una
acromatopsia adquirida. Publicd la historia por primera
vez en 1987 en The New York Review of Books3!y, pos-
teriormente, la completd y la redacté en forma de un
capitulo de libro, The case of the colorblind painter, en
An anthropologist on Mars8. En la segunda obra, The
island of the colorblind and Cycad island'5, Sacks descri-
bid su experiencia en la isla de Pingelap, una gran parte
de cuyos habitantes presenta acromatopsia hereditaria.

En las secciones siguientes se analizan estas dos
obras literarias de Sacks, que ayudan a comprender
mejor la relacién entre la alteracion ocular y la vida de
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quienes la presentan: una es un estudio individual y la
otra es un estudio etnoldgico y antropoldgico. La lectura
de ambas tiene un interés complementario, ya que se
puede observar la reaccién de una persona que adquiere
el trastorno y la de un grupo numeroso de afectados que
ya han nacido con él. Finalmente, nos referiremos, tam-
bién a través de las obras de Sacks, al caso poco frecuen-
te de la acromatopsia como parte de las auras visuales
de la migrafia, que pueden aparecer de forma transitoria
en algunos pacientes.

El caso del pintor ciego al color

An anthropologist on Mars® es la segunda colec-
cién de neurorelatos de Sacks (Foto 2). Incluye siete his-
torias sobre personas con enfermedades neuroldgicas
en las que se muestra su capacidad de adaptacion a la
enfermedad y la forja de una nueva identidad como con-
secuencia de ésta32. Sacks las relata en tres fases.
Primero, la presentacion de la enfermedad, después la
adaptacion a la enfermedad vy, finalmente, su incorpora-
cion en la nueva identidad del individuo. Para el autor,
estas fases podrian asimilarse a las que sufren los héroes
mitoldgicos: separacion del mundo conocido, transfor-
macion durante un periodo de viaje con aislamiento y
cambio, para finalmente volver al mundo con nuevos
dones o atributos33.

Sacks describia estas narraciones de la forma
siguiente8: “He aqui siete narraciones sobre la naturale-
za, sobre el espiritu humano y sobre la manera en que
éstos han colisionado inesperadamente. Las personas
que aparecen en este libro se han visto afectadas por
estados neuroldgicos tan diversos como el sindrome de
Tourette, el autismo, la amnesia y la ceguera total al
color. Ellos ejemplifican estos estados, son «casos» en el
sentido médico tradicional, aunque igualmente son indi-
viduos singulares, y cada uno de ellos habita (y en cierto
sentido ha creado) un mundo propio”. Y afiadia: “Se
trata de relatos de supervivencia bajo circunstancias
alteradas a veces de manera radical, en las que dicha
supervivencia resulta posible gracias a los maravillosos
(aunque a veces peligrosos) poderes de reconstruccion y
adaptacion de que estamos dotados”.

A lo largo del libro, Sacks realiza un anélisis
exhaustivo de la biografia de sus pacientes y muestra
como han conseguido adaptarse a sus problemas neuro-
l6gicos. Como decia en una de las entrevistas concedidas
con motivo de su publicacion34: “Bueno, quiero describir
vidas que se han visto influenciadas por algunos proble-
mas o déficits neuroldgicos abrumadores, como la
ceguera al color o el autismo, pero para mostrarlas en

una biografia completa tengo que pasar tiempo con las
personas y verlas en la vida real, en sus hogares”.

Nos interesa la primera de las historias del libro,
The case of the colorblind painter, en la que Sacks relata
la historia de Jonathan I., un pintor de Long Island que se
queda ciego al color y pasa a vivir en un mundo en blan-
co y negro tras un accidente de automovil. Es el propio
afectado quien entra en contacto con Sacks. A principios
de marzo de 1986, Jonathan I. le manda una carta. Sacks
explicad: “El sefior I. se quejaba de que en el mundo abu-
rrido y «deprimente» en blanco y negro que habitaba
ahora la gente tenia un aspecto horrible, y pintar le
resultaba imposible”. Sacks no puede reprimir su curiosi-
dad y se plantea si podra averiguar lo que ha ocurrido y
como podra ayudarle: “Le contesté que habia oido hablar
de casos de acromatopsia adquirida, pero que nunca
habia visto ninguno. No estaba seguro de poder ayudarlo,
pero invité al sefior I. a venir a verme. El sefior I. se habia
vuelto ciego al color después de sesenta y cinco afios
viendo colores con normalidad, y su ceguera al color era
absoluta, como si viera «un televisor en blanco y negro»”.
Al tratarse de un cambio brusco, incompatible con el

OLIVER
SACKS

Foto 2. Portada de An anthropologist on Mars (1995).
Tomado de http://www.pacificislandbooks.com/healthnutrition.htm,
Fair use, h : iki i i
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lento deterioro que puede producirse en las células coni-
cas de la retina, Sacks pensd que la alteracidon podia
haberse producido a un nivel superior, en las partes del
cerebro especializadas en la percepcion del color.
Ademads, segun explicaba el autor de la carta, dice Sacks:
“no solo habia perdido la capacidad de ver el color, sino la
capacidad de imaginarlo. Ahora sofiaba en blanco y negro,
e incluso sus auras de migrafia habian perdido el color”.

Jonathan 1. era un hombre apasionado por el
color que repentinamente, a causa de un accidente, se
vio afectado por acromatopsia total. La reaccion a su
nuevo estado se caracterizd por un estado de shock, al
que siguieron periodos de depresion y de rabia. La pérdi-
da de esta sensacion visual la vivia como un proceso abo-
minable y anormal. Sin embargo, se puede observar
como a lo largo del relato se habia ido adaptando de
forma paulatina a un mundo en blanco y negro. Jonathan
I. recupero sus ganas de vivir y se creé una nueva identi-
dad, en la que siguio pintando con las peculiaridades que
comportaba su nueva vision de los colores (Foto 3). Se
comportaba como una persona que hubiera sido acro-
matodpsica desde el nacimiento. Poco a poco empezd a
perder los suefios y la memoria en colory, con el tiempo,
se vio como un privilegiado mdas que como un enfermo.
Asi, para él la acromatopsia se habia convertido en un
extrafio regalo que le habia llevado a adquirir una nueva
sensibilidad. La pérdida de la vision al color persistio
hasta que fallecié tres afios después.

Foto 3. Pinturas de Jonathan I. Las imagenes de la izquierda se reali-
zaron antes del accidente mientras que las de la derecha lo fueron
después (en An Anthropologist in Mars). Reproducido con la autoriza-
cién de la Oliver Sacks Foundation.

La situacion de Johnatan I. conlleva un debate
mas alld de su propia afectacidén pues permite cuestio-
nar los mecanismos involucrados en la percepcién y la
construccién del color. En este caso no se realizaron
estudios anatémicos, que hubieran podido permitir
localizar la lesidn cerebral, pero se ha sugerido que la
lesidn mas probable seria la de las circunvoluciones
fusiforme y lingual del cerebro, cerca de la unidén occi-
pito-temporal3>. A pesar de presentar acromatopsia
completa, siguid pintando y fue ésta una época produc-
tiva, incluso superior a la previa al accidente. Sus cua-
dros en tonos grises fueron notablemente apreciados
por sus seguidores3®,

Este es un ejemplo de la adaptacién a situaciones
nuevas secundarias a la enfermedad, en las que Sacks
insistio en numerosas ocasiones, hasta llegar a cuestio-
nar si el concepto de enfermedad neuroldgica debe
someterse a debate en algunas ocasiones, y si debe
reconsiderarse el estigma de enfermedad. Esta obra se
ha utilizado en docencia para mostrar la experiencia de
padecer una enfermedad y la relacion especifica entre
enfermedad e identidad33.

Pese a la originalidad de esta obra de Sacks, lo
cierto es que la afectacidn de la vision del color en pinto-
res no es excepcional3’. Por ejemplo, un estudio retros-
pectivo tras la muerte del pintor australiano Clifton
Pugh, mediante el andlisis de su familia, llegd a la conclu-
sidn de que era protandpico (la protanopia o dicromacia
roja es una afectacion de los conos que transducen el
color rojo, por lo que las personas que sufren esta afec-
cion padecen una pérdida clara de sensibilidad a la lumi-
nosidad del extremo rojo del espectro cromatico)3’.
Unos afios antes, Munchow3? hallé 31 pintores con alte-
raciones visuales al color en una muestra de 342 artistas,
lo que sugeria que la alteracidn era relativamente comun
en este colectivo. Es probable también que importantes
pintores novecentistas, como John Constable (1776-
1837) o Eugene Carriére (1849-1906), estuvieran afectos
de algun tipo de alteracion de la visidn al color39. Iribas
Rudin®® ha publicado una interesante revisiéon sobre
acromatopsia, pintura y fendmenos sinestésicos.

La isla de los ciegos al color

En The island of the colorblind and Cycad island*>
(Foto 4), Sacks relata dos viajes que realizd a islas del
Pacifico, con espiritu de antropdlogo, para observar la
situacién de dos comunidades afectas de dos enferme-
dades de elevada prevalencia en ellas: la acromatopsia,
en Pingelap (atoldon en el océano Pacifico, parte de
Pohnpei, uno de los cuatro estados que forman los
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Foto 4. Portada de The island of the color blind (1996).
https://en.wikipedia.org/wiki/File:The Island of the Colorblind.jpg

Estados Federados de Micronesia, englobados en el
archipiélago de las Islas Carolinas), y la lytico-bodig, un
proceso neurogenerativo, en las islas de Guam y de Rota
(en el archipiélago de las Islas Marianas). Esta ultima
cursa con dos formas distintas, la lytico, similar a una
esclerosis lateral amiotrofica, y la bodig, que se manifies-
ta con un parkinsonismo profundo casi cataténico que
en ocasiones se acompafia de demencia.

Las similitudes de la forma bodig con la afectacién
de los pacientes de Awakenings llevaron a John Steele,
un neurodlogo local, a invitar a Sacks. En su visita, Sacks
no solo observd a los pacientes, sino que se sumergio en
la vida y en la cultura de las islas, asi como en su fauna y
flora%l. Una hipétesis etioldgica vinculaba la enfermedad
a la ingesta de cicas, una planta tipica de la isla, lo que
origind el interés de Sacks por ella. La obra es un brillan-
te andlisis antropoldgico, en el que no solo analiza las
caracteristicas bioldgicas de la enfermedad, sino la
repercusion personal y familiar y la consideracion social
gue tenia entre los habitantes de esas islas2.

En su autobiografia, Sacks puso en contexto el
viaje a Pingelap, asi como su interés por la ceguera al
colori8, Segun refiere, mientras estaba en Guam, se
puso a hablar John Steele sobre la ceguera al color y le
explicdé que hacia poco tiempo habia visto a un pintor
que habia perdido repentinamente la capacidad de per-
cibir el color después de toda una vida con vision croma-
tica; ese pintor sabia, por tanto, lo que habia perdido,
pero si hubiera nacido ya sin la capacidad de ver el color
no se habria dado cuenta de lo que esa pérdida signifi-
caba. “Casi todas las personas «ciegas al color» (decia
Sacks) -lo que suele conocerse como «daltonismo»- en
realidad solo padecen una deficiencia: tienen dificulta-
des a la hora de discriminar ciertos colores, pero pue-
den ver otros facilmente. Pero la incapacidad de ver
cualquier color, una absoluta ceguera al color congéni-
ta, es algo extremadamente raro; afecta sélo a una per-
sona de cada treinta mil. ¢Como se las arreglaba una
persona contra esa afeccién en un mundo que, para los
demas, y también para los pajaros y mamiferos, estd
lleno de colores informativos y sugerentes? Esas perso-
nan con acromatopsia, é podrian desarrollar, al igual que
los sordos, habilidades y estrategias especiales y com-
pensatorias? ¢Podrian crear, al igual que los sordos,
toda una comunidad y una cultura?”. Sacks habia oido
hablar de que existia un valle aislado en el que los habi-
tantes eran totalmente ciegos al color. Su amigo cono-
cia el lugar: “Si, conozco el sitio. No es exactamente un
valle, pero estd muy aislado, es un diminuto atolén de
coral relativamente cerca de Guam, apenas a unos dos
mil kildmetros de distancia”. La isla a la que se referia
era Pingelap; John habia trabajado unos afios en
Pohnpei, la isla volcanica mas grande del mismo estado.
John habia visto a algunos pacientes pingelapeses en
Pohnpeiy, segun la informacién que él tenia, aproxima-
damente el 10 % de la poblacién de Pingelap era com-
pletamente ciega al color.

Después de esta confesidn, Sacks viajé al atolén
de Pingelap (Foto 5). Fue alli con un amigo noruego, el
doctor Knut Nordby, que era acromatdpsico. Este viaje
dio lugar al segundo relato incluido en esta obra. En su
primera parte, Sacks aproxima a los lectores a las carac-
teristicas de la acromatopsia congénita, un trastorno
presente en aproximadamente el 10 % de los islefios#2.
Aunque el responsable de la enfermedad es un gen rece-
sivo, la elevada prevalencia en las islas se atribuye a una
deriva genética, debido a la consanguinidad consecuen-
cia del aislamiento y a la reduccién de la poblacion por
desastres naturales#2, especialmente a causa del tifon
Lengkieki que en 1775 arrasé laisla y causé la muerte del
90 % de los casi mil islefios. Muchos de los que sobrevi-
vieron fallecieron de hambre ya que toda la vegetacion

Rev Med Cine 2018; 14(2): 123-133

© Ediciones Universidad de Salamanca

J Med Mov 2018; 14(2): 123-133



J Casas et al.

La acromatopsia en la obra de Oliver Sacks

Foto 5. Atoldn de Pingelap. Tomado de: De Smurrayinchester.
https://commons.wikimedia.org/w/index.php?curid=2238444

quedd destruida. Se calcula que en las semanas siguien-
tes solo quedaron veinte sobrevivientes, pero la pobla-
cién se recupero hasta el centenar en pocas décadas gra-
cias a las relaciones endogamicas entre los sobrevivien-
tes. En la segunda década del siglo XIX, ya en la cuarta
generacion, empezaron a aparecer los primeros nifios
con claros problemas de vision. Los nativos llamaron
maksun a la nueva afeccién. Parece que el origen de toda
la transmisién procedia del nahnmwarki, el monarca de
las islas?5. Sacks determind que uno de cada doce nati-
vos estaba afectado y que una tercera parte de la pobla-
ciéon era portadora del gen. La mutacion, en este caso, se
debe a la alteracion del CNGB343.

En su visita a Pingelap, Sacks no se limito a reali-
zar un estudio puramente médico, sino que actud, como
en ocasiones anteriores, como neuroantropologo. Asi,
en esta obra analiza el papel que han tenido diversos
mitos y leyendas para explicar el origen de la enferme-
dad. También considera el impacto econdmico y laboral,
ya que los afectados son capaces de trabajar con muy
poca luz, lo que favorece su trabajo, por ejemplo, como
pescadores nocturnos. Ademas, la alteracién visual les
permite una mayor capacidad para detectar el movi-
miento, las texturas, el brillo, la perspectiva y la profun-
didad, y se acompafa de una agudeza auditiva mayor.
Asimismo, la elevada prevalencia de la enfermedad ha
permitido el desarrollo de una cultura que acepta su
existencia, asi como una capacidad de respuesta rapida
ante los neonatos que presentan comportamientos

asociados a la afectacién. Esta situacion social se diferen-
cia claramente de otros entornos en los que la singulari-
dad de la enfermedad hace que a las personas con acro-
matopsia no se les conceda el mismo apoyo o compren-
sién por parte de las personas que les rodean. Aunque
aceptan el trastorno, en las multiples entrevistas que
realizd a los afectado, Sacks observé que los nifios acro-
matopsicos suelen tener mas dificultad para leer, escri-
bir o realizar actividades al aire libre con sus compafie-
ros. Esta situacion la solventan con el desarrollo de
estrategias compensatorias —-memoria auditiva y factica
mas agudas— para superar las situaciones conflictivas
que les genera la acromatopsia.

El viaje a Pingelap empieza de la mano de The
country of the blind, un cuento de H. G. Wells publicado
en abril de 1904 en The Strand Magazine, que narra la
historia de un alpinista extraviado que, intentando subir
el Parascotopetl (una montafa ficticia en Ecuador), llega
a una comunidad que vive en un valle aislado del resto
del mundo donde todos son ciegos a causa de una enfer-
medad contraida 300 afios antes. La pérdida de vision va
acompafada de la pérdida del propio concepto de ésta:
no saben qué es ver. Tanto Sacks como Wells realizan
una reflexién sobre la posibilidad de echar en falta una
sensacion que jamas se ha experimentado e invitan a
reflexionar sobre qué situaciones se consideran patoldgi-
cas y cuales no en funcién de su prevalencia y del tipo de
sociedad. Diversas personas con acromatopsia que apa-
recen a lo largo de la obra gozan de su visiéon, de la
manera como ven ellos, y ponen en duda si aceptarian
adquirir la visidén en color. Como decia Nordby, el amigo
acromatopsico de Sacks!5: “El color es algo con lo que
tienes que crecer y madurar: afecta a tu cerebro, a todos
tus sistemas organicos, al modo como reaccionas a los
estimulos procedentes del mundo que te rodea. Recibir
el color como una especie de apéndice a una edad rela-
tivamente madura seria algo abrumador; tal vez ni
siquiera seria posible asimilar la enorme cantidad de
nueva informacién que ello implicaria. Conferiria nuevos
atributos a todo, lo cual tal vez acabaria desquiciandome
por completo. O quizds el color me decepcionaria, no
seria lo que yo esperaba. ¢ Quién puede saberlo?”.

Como hemos comentado, esta obra no es Unica-
mente un analisis bioldgico, sino también social y cultural.
Este enfoque de la enfermedad permite una visidn mas
amplia del proceso de enfermar o, al menos, de tener
caracteristicas bioldgicas diferentes que solo por un crite-
rio estadistico serian contempladas como patoldgicas.
Sacks vuelve a ejercer de etndgrafo, como hizo en Seeing
voices®, al estudiar el comportamiento de comunidades
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que presentan alteraciones bioldgicas consideradas
como anormales desde fuera de esa comunidad. Sacks
no actla entonces como investigador clinico y analiza la
situacidon a través de las entrevistas con los islefios.
Recientemente se han publicado imagenes de cémo
podria ser la visién de la realidad que tienen los acroma-
toépsicos que tienen un gran interés (Foto 6).

En la Tabla 1 se recogen diversos enlaces relacio-
nados con las obras de Sacks sobre acromatopsia, que
van desde aspectos documentales a interpretaciones de
las mismas en voz del propio autor.

Foto 6. Simulacién de como puede que vean los individuos acroma-
tdpsicos de Pingelap. Tomado de: ©Sanne de Wilde / NOOR.
http://sannedewilde.com/content/theisland-of-the-colorblind-1

Acromatopsia y migraiia

El interés de Sacks por la acromatopsia vino pre-
cisamente de sus migrafias infantiles!5: “De nifio sufri de
migrafias visuales, en las que no sélo tenia los clasicos
destellos y alteraciones del campo visual, sino también
alteraciones en la percepcion del color, que se debilitaba
o desaparecia totalmente durante unos minutos. Esta
experiencia me asustaba, aunque al mismo tiempo me
seducia, y me llevé a querer saber cémo seria vivir en un
mundo privado de color, no sélo unos minutos, sino de
manera permanente”.

Afos después insistia sobre este episodio en su
autobiografial8: “Cuando consegui mi beca para ir a
Oxford, me enfrenté a una eleccién: idebia atenerme a
la zoologia o seguir el preparatorio de medicina y cursar
anatomia, bioquimica y fisiologia? Era sobre todo la fisio-
logia de los sentidos lo que me fascinaba: ¢cémo vemos
el color, la profundidad, el movimiento? ¢Cémo recono-
cemos las cosas? éCOomo conseguimos interpretar el
mundo de una manera visual? Esos temas me habian
interesado desde una edad temprana, pues padecia

migrafias visuales. Durante un aura de migrafia, ademas
de los brillantes zigzags que presagian un ataque, a veces
perdia la sensacion del color, la profundidad o el movi-
miento, e incluso la capacidad de reconocer las cosas. Mi
visién quedaba deshecha, deconstruida delante de mi de
una manera aterradora pero fascinante, y luego se reha-
cia, se reconstruia todo en cuestién de pocos minutos”.

Esta experiencia de juventud motivé un gran inte-
rés de Sacks por la realidad de las auras visuales asocia-
das a la migrafia, que se analizé en otra publicacionl!, En
el caso de la acromatopsia, Sacks vuelve a citarla en la
version actualizada de Migraine de 199244: “La mayoria
de los desencadenantes de migrafia se identificaron
hace mucho tiempo, aunque existia uno de nuevo sin
describir en los textos médicos como minimo hasta
1972, que se llama migrafia del “futbolista”: aparicion
subita de fosfenos, escotomas centelleantes, extincion
de la percepcion del color e incluso ceguera cortical,
seguida de una cefalea unilateral, vémitos, etc., unos
minutos después de «cabecear» una pelota. Esto le
podria ocurrir a cualquier jugador, incluso si no sufriera
nunca de migrafia. Parece probable que los golpes en la
cabeza puedan causar una subita «depresion propagan-
te» en la corteza visual que conduce directamente a una
migrafia, esquivando los mecanismos «idiopdticos»
habituales”.

A pesar de que la migraia puede asociarse con un
gran numero de trastornos visuales4s, la acromatopsia es
infrecuente y generalmente no es completa. Se han des-
crito pocos casos#6-48, En uno de ellos, Lawden y
Cleland4® no encontraron lesiones neuroldgicas y el epi-
sodio se acompaid de prosopagnosia y agnosia espacial
antes de que el episodio migrafioso se resolviera com-
pletamente en pocos minutos. Sin embargo, existen evi-
dencias de que los centros del color en los seres huma-
nos se localizan en las superficies mediales de los hemis-
ferios cerebrales, en las circunvoluciones lingual y/o fusi-
forme; asi, pequeiias lesiones cerebrales en estas areas
pueden acompafiarse de acromatopsia4.50,

Reflexiones finales

En estas obras, el estudio de las personas que
presentan acromatopsia y su respuesta a su particular
situacidn ilustra la teoria de Sacks sobre los poderosos
mecanismos de adaptacidon que los humanos experi-
mentan frente a una enfermedad neuroldgica. Sacks lo
resumia en la introduccién de An anthropologist on
Mars®8: “La idea de esta extraordinaria plasticidad del
cerebro, de su capacidad para las mas asombrosas
adaptaciones, sobre todo en los casos especiales (y a
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Tabla 1. Diversos documentales y documentos graficos sobre la acromatopsia asi como intervenciones de Oliver Sacks sobre las obras consideradas en
el presente articulo (se incluyen los enlaces a las pdginas web correspondientes; accesos comprobados el 18 de abril de 2018).

Documental The Island of the Colorblind

The Island of the Colorblind, the Documentary
http://www.achromatopsia.info/island-of-the-colorblind-video

Island of the Colorblind
https://www.youtube.com/watch?v=CM06G26X-rQ

Living with Total Color Blindness — Documentary Island of the

http://www.color-blindness.com/2011/11/14/living-with-total-

Colorblind
color-blindness-documentary-island-of-the-colorblind

The Island of the Colorblind. Tribeca Film Festival

https://www.tribecafilm.com/filmguide/island-of-the-colorblind-2017

Reportaje fotografico sobre la acromatopsia en la isla de Pingelap

On Island of the Colorblind, Paradise Has a Different Hue

https://www.nationalgeographic.com/photography/proof/2018/01/pingelap-island-colorblindness-micronesia

The Island of the Colorblind
https://www.webofstories.com/play/oliver.sacks/259

The case of the colorblind painter
https://www.webofstories.com/play/oliver.sacks/181

Color blindness, Isaacson and achromatopsia in Pingelap
https://www.webofstories.com/play/oliver.sacks/185

How the colorblind painter saw the world
https://www.webofstories.com/play/oliver.sacks/184

Oliver Sacks hablando sobre The Island of the Colorblind y The case of the colorblind painter

menudo desesperados) de una desgracia neural o senso-
rial, ha llegado a dominar mi propia percepcion de mis
pacientes y sus vidas. Tanto que, de hecho, a veces llego a
preguntarme si no habria que redefinir los conceptos de
«salud» y «enfermedad» para verlos no ya en los términos
de una «norma» rigidamente definida, sino en términos
de la capacidad del organismo para crear una nueva orga-
nizacion y sus exigencias, tan especiales y alteradas”.

El interés por la acromatopsia ha interesado asi-
mismo a otros cientificos. Sacks recoge, por ejemplo, su
correspondencia con Francis Crick, uno de los descubri-
dores de la estructura del ADN18: “A finales de octubre
de 1987, pude mandarle a Crick «El caso del pintor ciego
al color», un articulo que Bob Wasserman y yo habiamos
escrito para The New York Review of Books, y a principios
de enero de 1988 me llegd la respuesta de Crick [...]: es
la pérdida de la sensacion subjetiva de color del sefior 1.,
junto con su ausencia en la imaginacion eidética y en los
suefos. Ello sugiere claramente que una parte crucial del
aparato necesario para estos dos ultimos fenémenos

también es imprescindible para la percepcion del color. Al
mismo tiempo, su memoria para los nombres de colores y
asociaciones de colores permanecia completamente intac-
ta” [...] “En febrero de 1995 le mandé a Francis un ejem-
plar de Un antropdlogo en Marte, que acababa de publi-
carse y contenia una version ampliada de «El caso del pin-
tor ciego al color», muy aumentada, en parte, gracias a
mis discusiones con él sobre el caso. También le conté
algo de mis experiencias en Pingelap, y que Knut y yo
intentdbamos imaginarnos los cambios que podian haber
ocurrido en el cerebro como reaccién a su acromatopsia.
En ausencia de receptores de color en las retinas, ¢se atro-
fian los centros de construccidn del color del cerebro? ¢éSe
reasignan a otras funciones visuales? ¢O quiza siguen
esperando una entrada de informacion, entrada que
podia provocarse mediante estimulacion directa eléctrica
0 magnética? Y si ello ocurriera, éverian el color por pri-
mera vez en su vida? ¢Sabrian que eso era color, o su
experiencia visual seria demasiado novedosa, demasiado
desconcertante, para poder categorizarla? Sabia que estas
cuestiones también fascinaban a Francis”.
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En resumen, el interés de la acromatopsia en la
obra de Sacks supera los limites de la alteracion visual y
se convierte en un analisis profundo de la capacidad de
adaptacion a la enfermedad y de los mecanismos com-
pensatorios que se desarrollan. La observacion de los
fendmenos bioldgicos, junto a la repercusion psicoldgi-
ca y la adaptacién social a la enfermedad, son un exce-
lente elemento para comprender la enfermedad en un
contexto holistico donde incluso puede llegar a plante-
arse qué es y qué no es enfermedad. Este concepto, que
recuerda los movimientos antipsiquiatricos y las obras
de Franco Basaglia del siglo pasado, supone en Sacks
una reflexion sobre cémo la vivencia de la enfermedad
por el paciente puede suponer un reto para lo que una
sociedad considera patoldgico.
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