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Resumen

El presente articulo pretende analizar, en un estadio inicial, un caso clinico en
donde un diagnéstico puede cambiar a lo largo del seguimiento longitudinal del
paciente. La metodologia de andlisis de caso unico permitira realizar hipdtesis
con el fin de sugerir estrategias diagnosticas cuando ya se hace evidente la
instauracion de dos de las mas comunes: la Enfermedad de Alzheimer y la
Demencia Frontotemporal.

Dadala heterogeneidad de las manifestaciones clinicas en los casos de alteraciones
del lenguaje y otras funciones cognoscitivas, la evaluaciéon multidisciplinaria
exhaustiva y puntual, es necesaria para establecer criterios nosoldgicos precisos.
Por tal motivo, un diagndstico correcto depende de indagar con suficiente detalle
la historia del paciente, la forma de instauracién de la enfermedad, su evolucion y
particularmente, diferenciar las manifestaciones clinicas tipicas de cada patologia.
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Clinical diagnosis of early-onset
dementias: diagnostic accuracy be-
tween Alzheimer’s disease and va-
riants of frontotemporal lobar de-
generation

Abstract

This article aims to analyze, at an ear -
ly stage, a case in which diagnosis can
change along the longitudinal patient
follow up. The case methodology to
perform hypothesis only in order to
suggest diagnostic strategies when it
becomes apparent the onset of two
of the most common neurocogniti-
ve impairments: Alzheimer’s disease
and frontotemporal dementia.

Given the heterogeneity of the clini-
cal manifestations in cases of distur-
bances of language and other cogni-
tive functions, the appropriate and
comprehensive multidisciplinary
evaluation is necessary to establish
precise nosological criteria. There-
fore, correct diagnoses depend on
detailed investigation about the pa-
tient’s history, the subtle onset of the
disease, its evolution and, particular-
ly, on making the difference among
typical clinical manifestations of
each disease.

Key words: dementia, Alzheimer,

Frontotemporal Lobar Degeneration,
language, cognition.
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Introduccion

Las demencias corticales se han de-
finido, tradicionalmente, como una
alteracién global de funciones cog-
noscitivas. No obstante, perfiles se-
lectivos en la cognicidn, debido a la
distribuciéon de los cambios pato-
logicos en el cerebro, facilitan el re-
conocimiento del tipo de demencia.
Por ejemplo, problemas de memoria,
con una dificultad en el recuerdo o
acceso a las palabras y alteraciones en
las habilidades perceptuales visuales
y dificultades construccionales con
una conservacion de habilidades so-
ciales, sugieren una Enfermedad de
Alzheimer (EA), responsable de un
60-80% de los casos de demencias
corticales. La heterogeneidad de la
EA, por otra parte, puede sugerir in-
cluso enfermedades distintas (1). Por
otro lado, el inicio de una disrupcién
en la conducta y dificultades en el
comportamiento social, en la expre-
sion del afecto y en las funciones eje-
cutivas o aquellas que ponen en ac-
cién el pensamiento, con habilidades
perceptivas visuales conservadas, por
ejemplo, favorece un diagndstico de
Demencia Frontotemporal [(DFT)

(2,3)].

Las dificultades en la conducta de la
demencia frontotemporal, por otro
lado, son sdlo uno de los sindromes
prototipicos de la Degeneracién Lo-
bar Frontotemporal (DLFT) que
comprende los sindromes focales y
selectivos asociados a las demencias
No-Alzheimer. Hoy parece haber
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acuerdo en que la DLFT hace referen-
cia ala DFT con confirmacidon de pa-
tologia y DFT sin ella. Los otros dos
sindromes son la Demencia Semanti-
ca (DS), un desorden multimodal del
conocimiento de los conceptos aso-
ciado a una atrofia bilateral o asimé-
trica del 16bulo temporal con conser-
vacion de la memoria episddica (4) y
la Afasia Primaria Progresiva (APP)
un trastorno en el lenguaje expresi-
vo que afecta principalmente el area
perisilvana izquierda (5) en donde el
sujeto puede mantener funciones de
memoria poco mas o menos conser-
vadas. A su vez, la APP es un sindro-
me heterogéneo y dos subtipos de la
misma han sido descritos: (6) logo-
pénica y no logopénica. No obstan-
te, publicaciones recientes (5) de las
variantes frontotemporales, prefieren
dividirlas en dos: la DFTc o varian-
te conductual y las afasias primarias
progresivas: la variante semadntica,
la afasia logopénica y no logopénica,
divisiéon que vale la pena cuestionar
dado que la variante semantica es
una pérdida multimodal del conoci-
miento de conceptos que abarca algo
mas que un mero trastorno en el len-
guaje. Sin embargo, parece haber un
consenso en la inclusion de esta den-
tro de las APP.

Independientemente de lo anterior,
lo importante es mantener claro que
la DFT incluye variantes que son de
conducta, de pérdida del significado
de los conceptos y de un trastorno
lingiiistico (DFTc; DFTds; DFTapp,
respectivamente).
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Dado que el diagndstico definitivo de
las demencias se realiza por analisis
histopatoldgico, en vida, una exhaus-
tiva evaluacién de sintomas y signos
pueden sugerir el tipo de demencia.
Sin embargo, diagnosticar en estadios
iniciales, representa cierta dificul-
tad y acuerdos no tan consensuados
que confunden al clinico visto que,
en primer lugar, aquello que infor-
ma, generalmente la familia, tienden
a ser las alteraciones de la memoria.
Por otro lado, los sindromes no son
homogéneos ni en la clinica, ni en la
patologia ni en la genética (7).

En estadios moderados y severos, se-
guramente los criterios clinicos tra-
dicionalmente disponibles, permiten
un diagnostico mas confiable. Asi, un
diagndstico temprano tiene enormes
ventajas que inciden en el pronostico
y en la previsién de un éptimo trata-
miento que sin lugar a dudas reper-
cuten en disminucion de gastos y, so-
bretodo, proteccion al paciente y su
familia (3, 7, 8, 9).

El presente articulo pretende anali-
zar, en un estadio inicial, un caso cli-
nico en donde un diagndstico puede
cambiar a lo largo del seguimiento
longitudinal del paciente. La meto-
dologia de analisis de caso unico per-
mitira realizar hipdtesis con el fin de
sugerir estrategias diagndsticas cuan-
do ya se hace evidente la instauracion
de dos de las mds comunes: la EA y
la DFT.
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Descripcion del caso

Hombre de 60 afnos de edad, diestro,
quien curs6 18 afos de escolaridad
formal, fue muy creativo. Hace 30
aflos se separ6 de su primera esposa
por “conflictos” y describe conduc-
tas asociadas a duelo por separacidn.
Empez6 a consumir altas cantidades
de alcohol, bebia diariamente hasta la
embriaguez, hasta hace dos afos. De
su personalidad previa, hasta hace 4
afos, se dice que fue muy carifioso,
“sentimental, caritativo, alegre, soli-
dario, sociable e importante esmero
en su presentacion personal, aunque
desorganizado con los gastos”.

Al interrogatorio refieren que la en-
fermedad inicia de forma insidiosa,
comenzando aproximadamente hace
seis afos, caracterizada principal-
mente por alteraciones en su memo-
ria episodica en donde puntualizan el
olvido de fechas, dificultad para en-
contrar los objetos, recordar el nom-
bre de personas conocidas, menos
facilidad para aprender cosas nuevas,
un discurso repetitivo y ocasional
desorientacidon espacial. Los prime-
ros recuerdos del cambio del pacien-
te, poco a poco fueron incidiendo
en una transformacion importante
de personalidad por cuanto empe-
z6 a retraerse en su contacto con
los otros, en donde hablaba menos
o repetia mucho lo que comunicaba
y los circunloquios fue su estrategia
de comunicacién. Poco a poco el re-
cuerdo de las palabras y el acceso a
las mismas, incidieron en la signifi-
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cativa disminucidn en su capacidad
para comunicarse con otros.

Uno de los primeros cambios, hace 4
aflos como se anotd anteriormente,
fue la pérdida de interés en las ac-
tividades que le eran primordiales:
relacionarse con su familia y amigos,
tornarse significativamente posesi-
vo y extrafiamente muy celoso con
su segunda esposa. Adicionalmente
se torndé mas callado, apatico y sus
familiares describen que hubo cam-
bios importantes en su dieta pues
aumentd el consumo de alimentos
dulces. Aunque continda siendo una
persona con un temperamento muy
cortés y tranquilo, actualmente pre-
senta episodios de labilidad afectiva,
delegd en su esposa funciones como
el manejo del dinero, la supervision
en la toma de los medicamentos y la
conduccion del automévil.

Actualmente habla muy poco y puede
comer varias veces porque olvida que
ya lo ha hecho. Tiene dificultades es-
paciales y de planeacién que afectan
su desempeno en las tareas manuales;
todas sus decisiones se han traslada-
do a su esposa y depende de ella para
la ejecucién de las mismas. Solo es
independiente para realizar las acti-
vidades basicas de autocuidado.

Con antecedente familiar de demen-
cia tipo Alzheimer en una media her-
mana materna y personal de hiper-
tension controlada e hiperlipidemia
con tratamiento.
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Al examen neuroldgico basico se en-
contrd desorientacidén en tiempo y
lugar, sin otra alteracidn. Las valora-
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ciones por cada especialidad se pre-
sentan en la tabla No. 1.

Tablal. Resultado valoraciones por especialidades

Geriatria Psiquiatria Neurologia

Barthel 100/100 | Yesavage 6/15 | MMSE 18/30
Lawton previo 13-0-0-1 Hamilton 2 MoCa 7/30
Lawton actual 5-1-0-8 Columbia 4 Reloj 0/9
Problemas 3 Cornell 3 Hachinski 2
geriatricos (IES)

Los estudios para demencia secun-
daria fueron negativos y en la reso-
nancia magnética nuclear cerebral se
encontro6 atrofia cortical de predomi-
nio temporal bilateral, con un seve-

ro compromiso del 16bulo temporal
izquierdo, con compromiso medial
e hipocampal y menor compromiso
del lado derecho y atrofia leve frontal
bilateral (ver figura 1).

Figura 1. Resonancia magnética nuclear cerebral simple
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En la valoraciéon neuropsicolégica se
evidenciaron marcadas dificultades
en la produccion del lenguaje, dadas
por bloqueos y dificultad para seguir
su discurso, ademdas de un marcado
compromiso en las funciones ejecuti-
vas, en la memoria de trabajo, en las
funciones mnésicas y en el lenguaje.

Se identifican dificultades para com -
prender d6rdenes complejas y para
estructurar y expresar sus ideas, ob-
servandose un lenguaje poco fluido y
con constantes bloqueos. También se
observa una marcada disminucién en
la velocidad de procesamiento (ver
figura 2 y tabla 2).

Fig. 2 Resultados de la valoracidon neuropsicoldgica.
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Tabla 2 Resultados de la valoracion neuropsicologica

Resumen de los resultados de la valoraciéon neuropsicologica

Atencién

La capacidad para enfocar y mantener la atencion se
encuentra conservada, sin embargo hay dificultades para
entender las instrucciones y alternar la atencién entre
varios estimulos.

Memoria

En la prueba de memoria verbal de Grober y Burschke se
observa un marcado compromiso en las funciones
mnésicas de registro, evocacion y las intrusiones durante
la prueba pertenecen a la misma categoria semantica de

CASO CLINICO

la palabra estimulo.

Lenguaje

Su lenguaje es poco fluido y con numerosos bloqueos
andémicos. Dificultad para comprender 6rdenes
complejas. La denominacion esta levemente disminuida,
asi como la busqueda activa de informacién tanto
fonol6gica como semantica.

Praxis visoconstruccional

de apraxia.

Hay alteraciones en la planeacion, estructuracion y
secuenciacion de la ejecucion; no obstante, no hay signos

Funciones ejecutivas

Hay dificultad para realizar abstracciones a partir de
materia verbal y para realizar categorizaciones y
conceptualizaciones.

Durante el seguimiento y valoraciones
complementarias, en las baterias estan-
darizadas de lenguaje aplicadas (BAT
Token Test) la comprension de estruc-
turas simples esta conservada, mien-
tras que la comprensién tanto por via
visual como auditiva de oraciones esta
comprometida, especificamente para
las frases negativas. A medida que se
complejizan las estructuras lingtiisticas
la comprensién es menor, de manera
que sus dificultades para la compren-
sién de estructuras narrativas simples
estan aun mas comprometidas. En el
discurso oral con disminucién en la
fluidez, multiples pausas de tipo ané-
mico, circunloquios y reformulaciones.
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Su habla es disprosodica aunque sin
fallas de tipo gramatical cuando logra
reformular las oraciones. No hay alte-
raciones articulatorias.

Discusion

En un primer momento, el paciente
mantuvo un diagndstico de una enfer-
medad degenerativa primaria tipo Al-
zheimer, dado que sus fallas para la re-
cordacién de nombres eran muy altas,
asi como fallas en orientacidn espacial
que atribuian a que “se estaba perdien-
do” y se habia olvidado de la ruta para
legar a su casa.
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No obstante, sea por la disminucion
significativa en la expresion verbal,
como por los cambios comportamen-
tales, una segunda opinién inicié a
tornarse necesaria para el paciente y su
familia. Los cambios de conducta, son
entonces los que posiblemente antece-
den la instauracidn de los sintomas de-
finitivos y quizas pueden guiar, a través
de una detallada historia clinica, a la
temprana identificacion que estos pa-
cientes requieren.

En el caso del paciente aqui descrito, se
torna relevante resumir que en los pri-
meros casos de DFT, las caracteristicas
de los pacientes con esta enfermedad
tienen ciertos comunes denominado-
res. Por ejemplo, los primeros casos
reportados con Enfermedad de Pick,
alrededor los afios 20 y los 50, se des-
cribian dos tipos de pacientes: quienes
tenfan afasia y quienes no, y quienes
sufrian de cambios comportamentales.
En ese momento el cuadro clinico se
presentaba como algo uniforme y pre-
decible (10).

Vemos que, dentro de los sintomas re-
portados por los pacientes o sus fami-
liares, esta la dificultad para encontrar
las palabras, aunque algunos refieren
también un progresivo deterioro de la
comprension de las mismas: en los pa-
cientes con enfermedad de Alzheimer
predominan las alteraciones en la me-
moria de trabajo, mientras que en los
pacientes con DFT las alteraciones del
lenguaje. (10). El inconveniente suele
ocurrir al momento de la evaluacién o
interrogatorio por el clinico, donde las
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dificultades para encontrar las palabras
pueden ser interpretadas como altera-
ciones de la memoria o simplemente
informadas de esa forma.

Es comun que, ante el interrogatorio
inicial, tanto los pacientes como sus
familiares tengan una alta queja de
memoria, fallas en memoria episddica
y en particular olvido de palabras, asi
como fallas en memoria autobiogra-
fica (10). Es importante poder identi-
ficar cuando estas quejas de memoria
corresponden realmente a fallas en las
funciones mnésicas, y cuando son in-
dicios de una patologia cuyas alteracio-
nes principales afectan otro dominio
particular, como en este caso es el len-
guaje. Porque la memoria preservada
se ha presentado, desde los primeros
casos de enfermedad de Pick reporta-
dos como un criterio importante para
distinguir entre las dos demencias (10).

Dada la heterogeneidad de las manifes-
taciones clinicas en los casos de altera-
ciones del lenguaje y de otras funciones
cognoscitivas, la evaluacion multi-
disciplinaria exhaustiva y puntual, es
necesaria para establecer criterios no-
sologicos precisos. Por tal motivo, un
diagnoéstico correcto depende de inda-
gar con suficiente detalle la historia del
paciente, la forma de instauracion de la
enfermedad, su evolucion y particular-
mente, diferenciar las manifestaciones
clinicas tipicas de cada patologia.

En el caso de este paciente, gracias al
protocolo basico de clinica de memo-
ria aplicado (valoraciones de Geriatria,
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Psiquiatria, Neuropsicologia y Neuro-
logia), se establece un diagndstico por
consenso de Demencia Frontotempo-
ral, variante lingiiistica; sin embargo,
el protocolo basico no permite estable-
cer el tipo de compromiso lingiiistico
del paciente. Gracias a la aplicacion de
las pruebas complementarias se puede
establecer que el perfil lingiiistico del
paciente (bloqueos andmicos, com-
promiso de habilidades visoconstruc-
cionales, repeticién y comprension de
estructuras complejas alterada, com-
prensién de palabras y estructuras sim-
ples conservada, asi como la ausencia
de errores gramaticales), corresponde
con una Afasia Progresiva Primaria va-
riante logopénica.

Es un paciente que ingresa a la consul-
ta con un diagnéstico de enfermedad
de Alzheimer, y tras la aplicacion del
protocolo de Clinica de Memoria, se
reestablece el diagnéstico como una
variante lingiiistica de la Demencia
Frontotemporal, y posteriormente, y
luego de evaluaciones complementa-
rias de funciones frontales y lenguaje
se especifica el diagndstico como una
de las variantes lingiiisticas de la DFT.
Esto resalta la importancia del aborda-
je interdisciplinario que es parte im-
portante del ejercicio profesional en la
geriatria y gerontologia.
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