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Los criterios diagnésticos de la variante frontal de la
demencia frontotemporal han sido definidos por el gru-
po de Lund & Manchester (1993). Estos criterios inclu-
yen los trastornos comportamentales de inicio insidioso
con una progresion lenta, deterioro social, signos pre-
coces de desinhibicion, rigidez e inflexibilidad mental,
ausencia de conciencia de enfermedad (anosognosia)
y trastornos afectivos y del lenguaje. Las diferencias
en el perfil clinico entre pacientes con DF y EA, han
sido controvertidas. El “patrén de oro” en la mayoria de
estudios han sido los criterios clinicos y los hallazgos
radiol6gicos, mientras que otros sostienen que solo el
criterio histopatoldgico permite claramente discriminar
estos dos grupos de pacientes. Utilizando el primer cri-
terio, el objetivo de este estudio fue realizar el analisis
de un grupo de 20 pacieentes con diagndstico clinico
de Enfermedad de Alzheimer (EA) y 20 de Demencia
Frontal (DF) por consenso multidisciplinar (Geriatria,
Psiquiatria, Neurologia, y Neuropsicologia) con base
en la historia clinica, los resultados de las diferentes
pruebas de tamizado y los criterios aceptados para cada
tipo de demencia. Los resultados indican que se ob-
servaron diferencias significativas (p<0.05) Unicamen-
te en las pruebas de Columbia y Kertész, que miden
compromiso psiquiatrico-comportamental.

La Enfermedad de Alzheimer, es la demencia mas fre-
cuente. Sin embargo, existen otros trastornos demen-
ciales habitualmente superpuestos o que se presentan
de manera totalmente independiente (Dalla Barba,
1994, Pryse-Phillips, 1996, Black, 1996). Knopman
(2001) sefiala que los principales tipos de demencia
no-Alzheimer incluyen la demencia frontotemporal, la
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demencia vascular y la demencia asociada a la patolo-
gia por cuerpos de Lewy. La demencia que hoy se
conoce como demencia frontotemporal fue llamada
« Enfermedad de Pick ». Fue Arnold Pick quien, a co-
mienzos del siglo XX, describi6 los pacientes afecta-
dos por la degeneracion de los I6bulos temporales y
frontales. No obstante, el concepto de «Enfermedad
de Pick » esta generalmente asociado Unicamente el
sindrome frontal (Kertész, 1998). Durante mucho tiem-
po, la variante temporal fue descartada, pero en el trans-
curso de los afios 80, el interés por estos cuadros
clinicos se renové. La «Enfermedad de Pick» repre-
senta una condicién degenerativa circunscrita mucho
tiempo a un Iébulo cerebral (por lo menos 2 afios), que
se expresa mediante trastornos neuropsicologicos re-
lativamente limitados y que, desde el punto de vista
histolégico, es definida por la presencia de cuerpos y
células de Pick. Posteriormente, puesto que en la ma-
yoria de los pacientes que presentan estos sintomas
focales los signos marcadores de la Enfermedad de
Pick no se pudieron establecer, se han propuesto di-
versas entidades y hoy en dia se reconoce la «Demen-
cia Fronto-Temporal », con su variante temporal (la
demencia semantica) y su variante frontal (demencia
frontal) (Kertész, 1998).

Las primeras observaciones de un trastorno progresi-
vo del lenguaje en el curso de una patologia degenera-
tiva fueron descritas hace 100 afios por Pick en 1892 y
por Déjerine y Sérieux en 1897, pero el término «afasia
primaria progresiva» (APP) fue propuesto por Mesu-
lam (1982) quien reporto los casos de 6 pacientes que
presentaban un problema aislado del lenguaje durante
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un periodo de 5 a 11 afios. Desde la descripcién de los
6 casos de Mesulam, cerca de una centena mas se
han descrito en la literatura (Habib, Pelletier y cols 1993,
Greene, 1996, Kertész, 1998). Por otra parte, Snowden,
Goulding y cols. (1989) introdujeron el término «demen-
cia semantica» para describir a los pacientes que pre-
sentaban un desorden progresivo de la memoria
semantica. Luego, numerosos casos de demencia se-
mantica han sido reportados en la literatura (Snowden
et al, 1992; 1996; Farah & Grossman 1998; Hodges,
Garrard y cols. 1998, 1999; Montafiés y cols., 2001) y
como se evidencia en la tabla 1, se ha establecido una
clara diferenciacion clinica entre Enfermedad de Al-
zheimer (EA), Afasia Primaria Progresiva (APP), De-
mencia Semantica (DS) y Demencia Frontal (DF)
(Tabla 1).

EA DF
Cambios Inusuales en . .
Sintomas Iniciales
conductuales etapas tempranas
Edad de

Mas tardia Mas temprana

resentacion .
P Pre-Senil

Pérdida de . - Inusual en etapas
. Sintoma Inicial
memoria tempranas
Problemas viso
. Frecuentes Raros
espaciales
Anomia,
. . Puede presentarse
Lenguaje alteraciones .
o aislado
semanticas
Anormalidades .
Mas frecuentes
motoras Raras
Tabla 1a

Los criterios diagnosticos de la variante frontal de la
demencia frontotemporal, o “Demencia Frontal” han sido
recientemente definidos por el grupo de Lund & Man-
chester (Brun 1993; Brun & Englund 1994). Segun estos
criterios (anexo 1), incluye los trastornos comportamen-
tales de inicio insidioso con una progresion lenta, dete-
rioro social, signos precoces de desinhibicion, rigidez e
inflexibilidad mental, ausencia de conciencia de enfer-
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Demencia Afasia Primaria
Semantica Progresiva
Expresion Fluente No fluente
Fonologia Conservada Alterada
Seméantica P
Parafasia (uva-pera) Fonemica
(uva-cuba)
FluidezVerbal Mayor, . Mayor
Fonoldgica o
Semantica
HI, Mayor en
SPECT Atrofia temporal region Frontal 'y
Talamo
Tabla 1b
Demencia EA
Semantica
Lenguaje Alteracion Ausencia de
Semantica Alteracion
Selectiva Seméantica Selectiva
Calculo Alteracion Tardia Alteracion Temprana
Percepcion Agnosia Asociativa | Agnosia Aperceptiva
Orientacion Conservada Alteracion Temprana
Espacial
Hab. Conservada Alteracion Temprana
Construccionales
Conservada Alteracion Temprana
Praxis
Memoria Episodica Episodica Alterada
Conservada Inmediata Reducida
Inmediata
Conservada
Tabla 1c
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medad (anosognosia) y trastornos afectivos y del len-
guaje (Miller, 1991, 1998). La prevalencia de esta de-
mencia supera en 20% a la existente en el conjunto de
demencias de inicio precoz (promedio de 58 afios) (Pas-
quier, 1995, 1999).

Aunque se anota en los criterios que en la EA predomi-
nan alteraciones de memoria y en la DF alteraciones
comportamentales, de personalidad y trato social, des-
de el punto de vista neuropsicolégico existe controver-
sia acerca del perfil de alteraciones y habilidades
conservadas y en los estudios realizados en esta area,
los criterios para el diagndstico temprano son inconsis-
tentes y confusos (Neary & Snowden, 1996).

A pesar de los avances en la caracterizacion clinica y
comportamental de la DF, es evidente que la diferen-
ciacion entre DF y EA es muy dificil. La mayoria de es-
tudios realizados ha utilizado como “patréon de oro” las
imagenes cerebrales y los criterios clinicos de DF (Mi-
llery cols., 1991 (N=8), Allegri y cols., 1997 (n=12), Lin-
dau y cols., 2000 (n=52), Smeding y cols., 2000 (n=31),
Hodges y cols., 1999 (N=9), Mendez y cols., 2002
(N=53), Pasquier y cols. 1999 (N=74). El estudio de Lin-
dau (2000), con 52 pacientes con DF y 101 con EA, son
hallados 14 tipos de sintomas tempranos, que incluyen
9 anormalidades comportamentales (desinhibicién, con-
ductas sociales inapropiadas, ideacion filosofica, apa-
tia, depresién, sintomas compulsivos, cambios
alimenticios, pérdida de funciones ejecutivas y dismi-
nucion de actividades motoras) y 5 alteraciones cog-
noscitivas (viso-espaciales, de lenguaje, calculo,
memoria y reconocimiento de caras). Solo 5 de los sin-
tomas comportamentales fueron significativamente mas
frecuentes en la DF y solo la memoria fue significativa-
mente mas comun en la EA. En el estudio de Allegri
(1998), se compararon 12 pacientes con DF segun cri-
terios de Lund & Manchester e hipoferfusion frontal en
SPECT, 20 con EA segun criterios NINCDS-ADRDA e
hipoperfusién temporo-parietal y 20 controles, encon-
trando diferencias significativas a favor de los pacien-
tes con DF en las tareas de reconocimiento,
denominacioén, comprension, ensamblaje y abstraccion
y ordenamiento de figuras. Smeding et al (2000), en su
evaluacion de 31 pacientes con DF encuentran que el
efecto de las alteraciones es significativo en particular
en las pruebas ejecutivas y de razonamiento, como el
WCST, la fluidez verbal y el analisis de proverbios. En
este estudio, plantean que debido a los problemas com-
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portamentales, este tipo de pacientes genera muchos
datos faltantes, que consideran valido reemplazar con
los puntajes mas bajos, pues permiten una diferencia-
cién mas clara.

En relacién a los conocimientos semanticos, los resul-
tados de Hodges, Garrard y cols. (1999) mostraron que
los pacientes que padecen de la variante frontal de la
DF tienen un perfil parecido al de los controles, mien-
tras que los pacientes con DS poseen un perfil cercano
al de los pacientes con EA, pero mas severo.

La DF y la DS pueden ser confundidas porque compar-
ten la reduccién del repertorio comportamental. Sin
embargo, son diferentes porque las rutinas de los pa-
cientes con DF son en general improductivas y exen-
tas de finalidad hacia un objetivo, mientras que en los
pacientes afectados por la DS las rutinas son comple-
jas. Ademas, los individuos que padecen DS son inge-
niosos y utilizan estrategias, mientras que aquellos que
sufren DF no son capaces. Los pacientes que pade-
cen de DF no se quejan de las dificultades, mientras
gue quienes sufren de DS se dan cuenta generalmen-
te de su estado (Snowden, Neary y cols. 1992).

Los estudios con correlacion histopatologica son redu-
cidos (Mendez, 1993 (n=21), Rosen y cols., 2002
(n=30), Rascovsky y cols., 2002 (n=14). En el estudio
de Rascovsky, (2001) 8 de los 14 pacientes con confir-
macion patolégica de DF fueron incorrectamente diag-
nosticados como pacientes con EA. Se encontraron
diferencias significativas en el reconocimiento y el en-
samblaje y diferencias a nivel de la fluidez verbal. En la
serie de Mendez y cols. (1993), de 21 pacientes con
confirmacion patoldgica de enfermedad de Pick, los
rasgos clinicos que permitieron diferenciarlos de los 42
pacientes con EA fueron los cambios tempranos de
personalidad, la hiperoralidad y la desinhibicién. De los
21 pacientes con enfermedad de Pick, 19 habian sido
diagnosticados como pacientes con EA.

La evaluacion de los pacientes, debe ser comprensiva
tanto en lo cognoscitivo como en lo comportamental y
el establecimiento de las diferencias en el diagnostico,
es de gran importancia tanto teérica como clinica, pues
incide en el manejo clinico y farmacoldgico. Utilizando
el criterio clinico, el objetivo de este estudio fue realizar
el andlisis de un grupo de 20 pacientes con diagndstico
de Enfermedad de Alzheimer (EA) y 20 de Demencia
Frontal (DF) por consenso multidisciplinar (Geriatria,

541



TRABAJOS ORIGINALES

MonTARES - CaNO - PEDRAZA - PERALOSA - RuBiano - GAMEZ - MORENO - PLATA

Edad Sexo Nivel Educativo MMS Tiempo de Evol.
Mujeres Hombres 3 4
3-7 >8 >11
EA 59 5 15 7 7 21 4 afios
N=20 afios (17-29)
DF 62 5 15 7 7 22 3 afios
N=20 afios (15-29)
Tabla 2

Psiquiatria, Neurologia, y Neuropsicologia) con base
en la historia clinica, los resultados de las diferentes
pruebas de tamizado y los criterios aceptados para cada
tipo de demencia.

Método

Sujetos

Un total de 40 pacientes, todos de lateralidad diestra, y
con edades entre 42 y 79 afios participaron en este
estudio.

El grupo de pacientes con EA probable lo conformaron
20 sujetos (15 hombres, 5 mujeres), con edades entre
55y 78 afios (promedio 68). Todos ellos consultaron a
la Clinica de Memoria del HUSI de Bogota. Su diag-
néstico clinico se realizé por consenso multidisciplinar
(Geriatria, Psiquiatria, Neurologia, y Neuropsicologia)
con base en la historia clinica, los resultados de las
diferentes pruebas de tamizado, los criterios propues-
tos por el DSM-IV y el NINCDS-ADRDA, y los hallaz-
gos en la valoracion neuropsicoldgica. Estaban
clasificados como en grado 3 6 4 segun la escala de
deterioro global de Reisberg y cols. (1982). El tiempo
de evolucion de la enfermedad de estos pacientes va-
rié entre 1.5y 15 afios. Los que tenian diagndstico de
EA se parearon por variables demogréficas a los pa-
cientes con diagndstico de DF.

El grupo de pacientes con diagndstico de variante fron-
tal de la demencia frontotemporal, DF (criterios de Brun
y Englund, 1994), lo integraron 20 personas (5 mujeres
y 15 hombres), con edades comprendidas entre 42 y
79 afios (promedio 65 afios). Se excluyeron de la mues-
tra aquéllos con diagndstico de afasia primaria progre-
siva 0 de demencia semantica (Tabla 2) P >0.05.
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Los niveles de clasificacion por escolaridad y ocupa-
cién fueron acordados por el grupo de Clinica de Me-
moria y han sido consistentemente utilizados en
diversas investigaciones sobre envejecimiento y demen-
cias. A todos les fueron aplicadas las mismas pruebas
de tamizado, en funcion de corroborar su nivel funcio-
nal instrumental, cognoscitivo y afectivo-emocional.

Los resultados de los pacientes se compararon con los
de un grupo control de 20 personas, pareadas en las
variables demograficas. Todas las comparaciones en-
tre controles y pacientes fueron estadisticamente sig-
nificativas (p<0.05).

Instrumentos

Base de datos generales: Consistente en una matriz elec-
trénica de datos elaborada en el programa Excel, ver-
sion XP. En la disposicion de columnas de esta matriz
se representaron las variables demogréficas (nombre,
edad, sexo, lateralidad, ocupacion, escolaridad) y con-
textuales (fecha de evaluacién y evaluador), las prue-
bas de tamizado (Minimental Test, Queja Subjetiva de
Memoria, Lawton y Yesavage), el tiempo de evolucién
de la enfermedad (afios), el GDS, la escala de cambios
comportamentales (Escala de Kertész), la escala de cam-
bios psiquiatricos (Escala de Columbia) y las pruebas
de la evaluacién neuropsicoldgica estandar; Se aplico el
protocolo de neuropsicologia de la Clinica de Memoria
del Hospital Universitario San Ignacio, en el cual se eva-
lGan cinco esferas cognoscitivas (atencion, lenguaje,
memoria, praxis y funciones ejecutivas).

En la evaluacién de la atencion se emplea la prueba de
busqueda y seguimiento visual (TMT-A) que permite
establecer la capacidad del paciente para mantener la
atencion. También se incluye la prueba del Digito Sim-
bolo (DS), que evalla la capacidad para el sostenimien-
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to de la atencién visual, de la persistencia motora, ve-
locidad de respuesta y actividad imitativa con guia. La
evaluacion del lenguaje abarca las pruebas de fluidez
verbal (semantica y fonolégica) y de denominacion (64
imagenes en blanco y negro). En la evaluacion de la
memoria se trabaja con la prueba de memoria verbal
explicita con codificacion controlada de Grober y Bus-
chke, donde se obtiene una medida de Memoria a Cor-
to Plazo libre y con clave, Memoria Largo Plazo libre y
con clave y una de reconocimiento. Las habilidades vi-
suales, espaciales y construccionales se miden a tra-
vés de la copia de la figura compleja de Rey-Osterrieth
y mediante la ejecucién en la tarea de ensamblaje de
cubos a partir del modelo extraido de la Prueba de In-
teligencia para Adultos de Weschler (WAIS), con el fin
de establecer la capacidad de coordinacién visomoto-
ra, la conceptualizacién visoespacial y la integracion
gestaltica. Las funciones ejecutivas y del pensamiento
se establecieron mediante las tareas de refranes y se-
mejanzas, que dan cuenta de la capacidad de abstrac-
cion verbal, el razonamiento abstracto y asociativo y la
generalizaciéon conceptual, respectivamente.

Resultados

Las comparaciones entre los grupos para cada una de
las variables se realizaron a través de pruebas T para
muestras independientes y la prueba no paramétrica
de Mann- Whitney, con el criterio P< 0.05.

Al comparar el grupo de pacientes con DTAYy DF (figu-
ra 1), se observaron diferencias significativas (p<0.05)
Unicamente en las pruebas de Columbiay Kertész, que
miden compromiso psiquiatrico-comportamental.

En la escala de Kertész (Anexo 2) es en la cual se evi-
dencian las principales diferencias entre los dos gru-
pos de pacientes, con mayores alteraciones en los
pacientes con DF (Figura 2). Diferencias significativas
(p<0.05) se evidencian en la presencia de apatia, aes-
pontaneidad, indiferencia, negligencia personal, pérdi-
da del insight y perseveracion.

En la escala de Columbia (Anexo 3), los pacientes con
DF presentan con mayor frecuencia alteraciones de tipo
psiquiatrico. Diferencias significativas se obtienen en
la expresion de ideas extrafias, negacion de la enfer-
medad, presencia de ideas falsas, alucinaciones y de-
lirios, agresividad y presencia de cambios alimenticios
(Figura 3).
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Figura 1. Puntajes en la Escala de Kertész y de Columbia
en pacientes con diagndstico de EA o DF.

En las pruebas cognoscitivas, no se evidenciaron dife-
rencias significativas en ninguna de las comparacio-
nes. Los promedios y desviaciones obtenidos en cada
prueba, se presentan en la tabla 3.

Aungue no se encuentran diferencias estadisticamen-
te significativas, los promedios de cada grupo en las
diferentes pruebas tienen el perfil esperado de acuer-
do con la literatura: Mejor ejecucidn en pruebas de
memoria, de denominacion y viso-construccionales en
los pacientes con DF y mejor ejecucidn de los pacien-
tes con DTA en pruebas ejecutivas y de fluidez verbal.
La ausencia de diferencias en la figura de Rey, puede
ser debida a ausencia de diferencias en puntajes, pero
un analisis detallado del proceso de copia y de los ti-
pos de errores, demuestra que los errores en los pa-
cientes con DF se deben en su mayor parte a los
cometidos por perseveracion, inadecuado proceso de
copia y superposicion de detalles, mientras que en los
pacientes con DTA los errores son predominantemen-
te por omisién y desorganizacion espacial, como se
evidencia en el ejemplo de la figura 4.

Discusion

Nuestra intencién de diferenciar la DF y la EA se cum-
pli6 fundamentalmente Unicamente con base en la
naturaleza y severidad de los desérdenes comporta-
mentales y psiquiatricos. Al igual que en el estudio rea-
lizado por Miller y cols. (1991), Neary (1998) y Lindau y
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Figura 2. Escala de Kertész
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Figura 3. Escala de Kertész

cols. (2000) las alteraciones comportamentales méas que
las cognoscitivas fueron criticas para la diferenciacion
entre los grupos. Es decir, que los criterios utilizados
para discriminar los dos grupos son los mismos que se
utilizan para el diagndstico diferencial. A pesar de que
los rasgos psiquiatricos son los que mejor permiten dis-
criminar entre DF y EA, la revisién critica de los crite-
rios realizada por Mendez y cols. (2002), demuestra
gue aungue todos tenian un inicio insidioso y una pro-
gresién gradual de las alteraciones comportamentales,
solo 17 de los 53 pacientes estudiados presentaba los
5 criterios considerados claves para el diagndstico tem-
prano (inicio y progresion gradual, deterioro en con-
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Promedios y desviaciones obtenidas en
las pruebas cognoscitivas
Pruebas DTA DF
promedio DS promedio DS
Denominaciéon 42,26 8,57 47,83 7,62
Fluidez 9,35 3,39 8,43 3,84
Semantica
Fluidez 7,35 3,54 6,00 4,82
Fonoldgica
Coro Plazo ¢ 7, 640 12,29 9,08
Libre
Corto Plazo 5 4g 1181 26,57 12,65
Clave
Largo Plazo 2, 321 395 3,92
Libre
Largo Plazo 7 4 481 8724 4,75
Clave
Intrusiones 12,17 14,25 12,05 11,05
Rec. 11,65 2,09 11,00 3,15
F+ 2,48 544 4,95 8,07
Remota 5,26 1,94 5,67 2,35
Cubos 1,87 1,39 2,19 1,56
gOP'a FiIg.ReY 1459 858 17,88 10,50
Rey 5' 15,87 8,92 19,50 10,29
DS 15,22 10,15 17,44 12,84
T™MT 18,87 2,76 18,06 6,72
Refranes 4,30 2,84 3,19 3,47
Semejanzas 9,23 4,70 8,38 4,89
Tabla 3

ducta social, alteraciones en regulacion de la conduc-
ta, cambios emocionales y anosognosia), aunque en el
seguimiento longitudinal a dos afios, el 83% ya pre-
sentaba todos los sintomas. Esto resalta la importan-
cia de realizar los estudios longitudinales. Estos autores
plantean que con frecuencia, los cambios relacionados
con la personalidad, la iniciativa y la espontaneidad, la
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Figura 4.

familia los interpreta inicialmente como asociados a
depresion.

Como lo plantea Miller (2001), el problema critico de
los pacientes con la variante frontal de la demencia fron-
to-temporal, es la pérdida del “yo”, definido como la
entidad multifacética que influencia el procesamiento
de informacién, la motivacién y el comportamiento, que
corresponde al nodo entre muchos de una red asocia-
tiva cuyos elementos son rasgos, valores y memorias
de comportamientos especificos que generan un siste-
ma de “esquemas” derivados de experiencias sociales
del pasado. En su articulo, describe 7 pacientes que
han perdido, cambiado o modificado aspectos relacio-
nados con su “yo” material (ropa, presencia, vivienda),
su “yo” social (como son percibidos por los demas) y
su “yo” espiritual (creencias religiosas o politicas). To-
dos los pacientes descritos en este trabajo, en diversa
medida, comprometieron uno o varios de estos aspec-
tos relacionados con el “yo”.

En este estudio preliminar, las pruebas neuropsicologi-
cas no permitieron hacer una discriminacion significati-
va entre los dos grupos de pacientes. Entre las
limitaciones que podrian explicar estos hallazgos, se
encuentran las siguientes:

1. El estudio se realizé en forma retrospectiva y se
analizaron solamente los datos del protocolo basi-
co de evaluacion neuropsicoldgica de la clinica de
memoria, que no incluye la evaluacién exhaustiva
de funciones ejecutivas, que son aquellas que en
ocasiones han sido reportadas en las diferencias
clinicas entre DF y EA.

Sin embargo, a su vez se ha anotado que estas
tradicionales pruebas “frontales” no permiten con
frecuencia diferenciar las dos poblaciones pues su
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complejidad hace que sean ejecutados en forma
pobre por todos los pacientes y ademas que refle-
jan dafios dorso-laterales prefrontales, en lugar de
orbito-frontales o ventro-mediales, que son mas
frecuentes en estadios tempranos de la enferme-
dad (Rahman, 1999).

2. Los resultados son basicamente descriptivos, de-
bido a la pequefia muestra de pacientes.

3. Esta basado en diagndsticos clinicos.

4. A pesar de la intencion de tener grupos lo mas ho-
mogéneos posibles, controlar todas las variables es
practicamente imposible: Tasa de evolucién, afios
de evolucién de la enfermedad o antecedentes fa-
miliares, no son comparables en ambos grupos.

5. La ausencia de diferencias en funciones viso-es-
paciales, puede ser debida a que depende funda-
mentalmente de la copia de la figura compleja de
Rey, la cual esta influenciada por factores atencio-
nales y organizativos, que son dependientes de los
I6bulos frontales.

6. Latarea de memoria que enfatiza recobro y organi-
zacion semantica esta a su vez influenciada por fac-
tores ejecutivos (Moscovitch, 1989; Petrides, 1999).

Aunque diferencias en pruebas de fluidez verbal han
sido anotadas por diversos autores (Rascovsky, 2001;
Lindau, 2000), no encontramos diferencias significati-
vas en esta muestra de pacientes, a pesar de que los
promedios si son superiores en los pacientes con DTA

Igual que en los estudios sobre perfiles cognoscitivos
en la EA, esta investigacién demuestra una marcada
heterogeneidad del cuadro clinico de la DF. En algu-
nos, predominan alteraciones cognoscitivas tempranas,
en otros las alteraciones comportamentales. Por esto,
la conjuncion de criterios cognoscitivos, neuropsiquia-
tricos y de imagenes es muy importante. Este hecho
enfatiza lo ya resaltado por Pick hace 100 afios (Spatt,
2003), con el hecho de que exponer el mosaico de ha-
bilidades cognoscitivas alteradas y conservadas es lo
més importante para diferenciar los diversos tipos de
demencia. Esta importante concepcion, contrasta con
la practica comun hoy en dia de utilizar pruebas de ta-
mizaje como el MMSE que solo permiten una diferen-
ciacion cruda de los grados de demencia.
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Aungue no ha sido descrito en nuestros pacientes, en
esta discusion acerca de las demencias frontotempo-
rales vale la pena mencionar la descripcién que otros
autores han realizado acerca de casos en quienes la
capacidad artistica se desarrolla en el marco de la de-
mencia frontotemporal y cuya habilidad aumenta para-
lelamente al deterioro cognoscitivo progresivo. Ante la
imposibilidad de dedicarse a otra labor, la enfermedad
del individuo puede ser el factor que despierte la activi-
dad creadora en quienes tienen el talento dormido,
dandoles la oportunidad de desarrollarlo.

En la mayoria de los casos, esta liberacion de compe-
tencias se ha asociado con un diagnéstico de demen-
cia fronto-temporal (DFT). Miller y Cummings (1998),
describen cinco casos de pacientes con diagndstico
clinico y radiolégico de DFT, que desarrollaron habili-
dades artisticas paralelamente a la evolucion de la de-
mencia. Esta enfermedad ha sido asociada con
mutacion del gen de la proteina tau, que lleva a des-
truccion de partes de la corteza necesarias para el ha-
bla y el control de habilidades sociales, pero deja
intactas las areas de percepcion visual.

El primer paciente es un hombre de 53 afios, zurdo, sin
intereses previos en la pintura, quien, posterior a un
curso informal, comienza a pintar, paralelamente a una
pérdida del lenguaje, un comportamiento desinhibido,
irritabilidad y conductas compulsivas. Sus dibujos se
centran en haciendas e iglesias basadas en recuerdos
de su nifiez. A los 59 afios, suspende la pintura por su
marcado deterioro comportamental y cognoscitivo y los
sintomas neuroldgicos de debilidad bulbar, hipofonia y
fasciculaciones. La tomografia de emision de fotones
Unicos (SPECT), present6 evidencia de hipoperfusion
bitemporal.

Otro paciente, una mujer de 53 afios, previamente in-
teresada en arte, establece a esta edad un negocio de
talla en madera, que manejé hasta los 59 afos, cuan-
do presento desinhibicion, aumento de peso y compul-
siones. La resonancia magnética (RMN) demostrd
atrofia frontal derecha, y el SPECT, hipoperfusion tem-
poral bilateral y frontal izquierda.

Otro sujeto, previamente interesado en los negocios y
poco en el arte, es descrito con un cuadro de demencia
de 12 afios de evolucion, caracterizada porque a los
56 afios presenta episodios “cerrados”, con conducta
disférica y experiencias de luces y sonidos intensos, y
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episodios “abiertos”, en los que las luces y sonidos le
producen una sensacion de placer, que le permite pen-
sar creativamente y en los cuales comienza a pintar.
En la siguiente década, crea obras progresivamente
de mayor precision y belleza, ganando varios concur-
sos de pintura, entre los 63 y los 66 afios. Alos 68 afios
ya presenta un cuadro muy marcado de deterioro, con
irritabilidad, compulsiones, anomia y dificultades de
comprension. EI SPECT revel6 hipoperfusion temporal
y la RMN demostré la marcada atrofia temporal.

Una paciente de 51 afios, zurda, sin entrenamiento pre-
vio, comienza a pintar, paralelamente a cambios com-
portamentales y aislamiento social. Sus primeros
dibujos los realizé a los 55 afios. De los 59 a los 63,
realizé multiples copias y a los 65, presenta un franco
deterioro, con desinhibicion y lenguaje repetitivo, por lo
cual suspende la pintura y a los 71 afios fallece. La
autopsia revelé gliosis y microvacuolizacién, con mar-
cada atrofia frontal y ausencia de placas o marafas
neurofibrilares.

Otro paciente es un hombre de 57 afios, diestro, que a
la edad de 35, se retira del trabajo para escribir una
novela que nunca realizé. A los 38, viaja a Centroamé-
rica y se dedica a tomar fotos de manera compulsiva,
de mdltiples angulos, en basqueda del “angulo perfec-
to”. A los 53 afios, presenta franco deterioro, con con-
ductas de robo, masturbaciéon, agresividad y
alteraciones neuropsicolégicas en pruebas ejecutivas.
El SPECT demostré hipoperfusion bifrontal y tuvo que
ser institucionalizado a los 56 afios.

La produccidn artistica de estos pacientes con demen-
cia fronto-temporal y de una paciente recientemente
descrita por Mell (2003), comparte algunos rasgos: la
creatividad siempre fue visual, nunca verbal, las pintu-
ras, fotografias o esculturas fueron de corte realista,
sin componentes abstractos o simbdlicos. Los pintores
parecian reconstruir mentalmente las imagenes, sin
mediacién del lenguaje; presentaron un deterioro pro-
gresivo de sus funciones cognoscitivas y comportamen-
tales, gran interés en detalles y marcada preocupacion
de todos por repetir el trabajo hasta lograr un producto
perfecto, lo cual probablemente favorecia la calidad de
su arte (Millar & Cummings et al. 1998; Narinder, 1996).

Una ensefianza importante de estas observaciones es
gue no solo se deben interrogar las alteraciones, sino
las habilidades conservadas, las fortalezas de siempre
o las que pueden haber surgido con la enfermedad.
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En general, los pacientes con EA ven comprometidas
sus habilidades visuales construccionales, paralela-
mente a compromiso de regiones parietales y tempo-
rales superiores, responsables de esas funciones. En
los pacientes con DFT, la atrofia posterior es general-
mente minima, sin alterar sus habilidades construccio-
nales. La conservacion de estas areas es lo que
probablemente permitié que los pacientes anteriormen-
te descritos realizaran actividades artisticas a pesar de
la demencia. Cuatro de los cinco pacientes citados pre-
sentaban una variante temporal de la DFT, lo cual a su
vez explica la capacidad para pintar escenas recobra-
das del pasado, pues la realizacion de los procesos
visuoespaciales exigidos en la pintura de memoria,
dependen de la convexidad prefrontal dorso-lateral.

Kapur (1996) utiliza el término de “facilitacién funcional
paraddjica” para discutir el inesperado surgimiento de
habilidades, posterior a una lesién cerebral, anotando
que el papel de los procesos inhibitorios es critico en la
mediacion de efectos paraddjicos de facilitacion fun-
cional. La pérdida de habilidades sociales y de funcio-
nes inhibitorias parece haber facilitado la actividad
artistica de los pacientes descritos con demencia fron-
to-temporal. Yves Cristen (Alzheimer Actualités, 1998)
plantea que “la demencia abre una ventana inespera-
da del proceso artistico, una liberacion de competen-
cias”. En concordancia con esta frase, Miller &
Cummings et al. (1998) plantean la hipotesis de que la
selectiva degeneracién de corteza temporal anterior y
frontal orbital, disminuye la inhibicion de sistemas loca-
lizados en areas visuales posteriores, que involucran
la percepcidn, lo cual facilita los intereses y las habili-
dades artisticas de los pacientes. De hecho, el rompi-
miento de normas sociales ha sido un rasgo comun de
varios artistas, que al parecer ha favorecido su produc-
cion creativa.

Dado que un diagnéstico correcto es importante, por
las diferencias potenciales en cuanto al pronéstico y el
manejo farmacoldgico, realizar un estudio méas exhaus-
tivo, con inclusion de pruebas neuropsicolégicas mas
especificas, y con seguimiento longitudinal, se justifica
ampliamente.
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Anexo 1

CRITERIOS CLINICOS DE DEMENCIA FRONTO-TEMPORAL
(Segun Brun y Englund, 1994)

Criterios diagnoésticos principales

Trastornos comportamentales

olnicio insidioso y progresién lenta

oNegligencia fisica precoz (ausencia de cuidado, de higiene)

oNegligencia precoz de las convenciones sociales (falta de tacto, desviacién de la conducta, tales como el robo de estanterias)

oConducta desinhibida precoz (tales como una sexualidad desenfrenada, actos de violencia, jovialidad inapropiada, deambulaciones incesantes)

oRigidez mental e inflexibilidad

oHiperoralidad (cambio de habitos de alimentacion, aumento de la ingesta alimenticia, caprichos en la alimentacion, consumo excesivo de tabaco o de bebidas
alcohdlicas, exploracion oral de los objetos)

oConductas estereotipadas y perseveracion (vagabundeo, tics tales como aplaudir, cantar, bailar, actividades rituales tales como "coleccionismo" de objetos, ir al
bafio, cambiarse de ropa)

oConducta de utilizacién (exploracion desenfrenada de los objetos del ambiente)

oDistractibilidad, impulsividad e impersistencia

oPérdida precoz de la conciencia de que las alteraciones pueden provenir de una patologia de su propio funcionamiento mental

Sintomas afectivos

oDepresién, ansiedad, sentimentalismo excesivo, ideas fijas e ideacion suicida, creencias falsas ("delirios") precoces y efimeras

olndiferencia emotiva, despreocupacion afectiva, ausencia de empatia y de simpatia, apatia

oAmimia (inercia, aespontaneidad)

Trastornos del lenguaje

oReduccién progresiva del lenguaje (aespontaneidad, economia de produccion)

oEstereotipias verbales (repeticion de un pequefio repertorio de palabras, de frases de untema)

oEcolalia y perserveraciones

oTardiamente: mutismo

Preservacion de la orientacion espacial y de las praxias

Mantiene las capacidades para manejar el ambiente

Signos fisicos

oReflejos arcaicos precoces

oTrastornos precoces de la actividad de los esfinteres

oTardiamente: akinesia, hipertonia, temblor

oHipotensién arterial y variaciones de la tension

Investigaciones paraclinicas

oEEG normal pese a la demencia clinicamente evidente

olméagenes cerebrales (morfolégicas y/o funcionales): anomalias de predominio frontal, temporal anterior, 0 ambas

oNeuropsicologia (déficit masivo de las funciones soportadas por el I6bulo frontal, en ausencia de trastornos mnésicos, afasicos, viso-perceptuales o espaciales)

Criterios a favor del diagnéstico

olnicio antes de la edad de 65 afios

oHistoria familiar de un trastorno similar en un pariente de primer grado

oPardlisis bulbar, déficit muscular, afasia, fasciculaciones (enfermedad de motoneuronas)
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Anexo 2
INVENTARIO COMPORTAMENTAL FRONTAL (Kertész y Munoz, 1998)

Nombre: Fecha de nacimiento: Edad:

CALIFIQUE: Ninguno =0 Ocasionalmente / Leve =1 Moderado =2 Severo / La mayoria de las veces: 3
(1) Se califica 3 a la respuesta de inducir a las actividades

(2) Se califica el criterio del llamado anterior: maximo puntaje a terco y rigido, criterio igualmente tenido en cuenta en cualquier
item con la conjuncién (6), donde debe calificar como méaximo la conducta representativa del criterio de disfuncion frontal, es
decir, el correspondiente al criterio numerado en italico

1 APATIA: Ha perdido interés en amigos o actividades diarias? 0 1 2 3
2 AESPONTANEIDAD: Inicia conductas o debe reducirse a hacerlas? (1) 0 1 2 3
3 INDIFERENCIA-APLANAMIENTO AFECTIVO: Responde a ocasiones de tristeza o alegria, tanto como lo hacia 0 1 2 3

anteriormente, o hay pérdida de respuesta emocional?

4 INFLEXIBILIAD: Puede cambiar facilmente de parecer con razon, o recientemente es terco y rigido en su 0 1 2 3
pensamiento? (2)

5 CONCRETISMO: Interpreta apropiadamente lo que le dicen o s6lo escoge el significado concreto de lo que se 0 1 2 3
dice?

6 NEGLIGENCIA PERSONAL: Presta atencion a su cuidado personal e higiene como lo ha hecho de costumbre? 0 1 2 3

7 DESORGANIZACION: Puede planear y organizar actividades complejas, o facilmente se distrae, es impersistente o | 0 1 2 3

incapaz de terminar un trabajo o actividad?

8 INATENCION: Presta atencién a lo que esté ocurriendo, o parece perder o no tener seguimiento del todo? 0 1 2 3

9 PERDIDA DEL INSIGHT: Es consciente de cualquier problema o cambio consigo mismo, o parece no ser 0 1 2 3
consciente de ellos, o los niega cuando se le discuten?

10 | LOGOPENIA: Es activo (a) en el lenguaje como antes, o Gltimamente ha disminuido su expresién verbal? 0 1 2 3

11 | APRAXIA VERBAL: Habla con claridad, o Ultimamente ha cometido errores en su lenguaje expresivo? Ha tenido 0 1 2 3
dificultad para articular las palabras o dudas en su pronunciacion?

12 | PERSEVERACION: Repite o persevera acciones o conductas? 0 1 2 3

13 | IRRITABILIDAD: Presenta irritabilidad o comportamientos intolerantes? Reacciona ante el estrés o frustraciones 0 1 2 3
como lo hacia antes?

14 | JOCOSIDAD EXCESIVA: Ha realizado bromas o chistes excesivos u ofensivos a destiempo? 0 1 2 3

15 | JUICIO POBRE: Ha realizado un juicio adecuado en las decisiones, o ha actuado irresponsablemente, con 0 1 2 3
negligencia o pobre juicio?

16 | INAPROPIEDAD: Ha mantenido las reglas sociales, o ha realizado conductas fuera del nivel de aceptabilidad? Ha 0 1 2 3
actuado de forma ruda o infantil?

17 | MPULSIVIDAD: Ha actuado o hablado sin pensar en las consecuencias, sin reflexion? 0 1 2 3
18 | INQUIETUD: Ha estado desasosegado o hiperactivo, o a nivel normal? 0 1 2 3
19 | AGRESIVIDAD: Ha mostrado agresion o ha gritado o hecho dafio fisico a alguien? 0 1 2 3
20 | HIPERORALIDAD: Ha estado tomando méas que de costumbre, comiendo cualquier cosa que tenga a la vista, o 0 1 2 3

llevandose cosas a la boca?

21 | HPERSEXUALIDAD: Tiene comportamientos sexuales inusuales o excesivos? 0 1 2 3

22 | COMPORTAMIENTO DE UTILIZACION: Parece que necesitara tocar, sentir, examinar, agarrar objetos que esténal |0 1 2 3
alcance en distancia o vision?

23 | INCONTINENCIA: Se ha orinado o ensuciado? (excluir enfermedad fisica) 0o |1 2 3

24 | MANO EXTRANA: Ha tenido problemas utilizando la mano, como si una mano interfiriera con la otra? (excluir 0o |1 2 3
artritis, trauma fisico, paralisis, etc.)

PUNTAJE TOTAL /72
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Anexo 3

Escala de Columbia (Abreviada)

Alucinaciones No Vagas | Claves
Oye voces o0 sonidos que nadie mas oye ? 2
Ve visiones ? 2
Siente olores inusuales, como a caucho quemado ? 2
Siente que animales o insectos caminan por su piel ? 2
Ha reportado otras alucinaciones ? 2
llusiones No Vagas | Claves
Ha_ dicho que una cosa es otra, por ejemplo que un bombillo es un chorro de fuego o que la almohada es un 0 1 2
animal o una persona ?
Trastornos de la conducta No Poco Mucho
Se ha escapado de la casa y se ha ido deambulando sin rumbo ? 0 1 2
Es agresivo de palabra ? 0 1 2
Ha sido violento fisicamente (2), amenazante (1), ninguno (0)? 0 1 2
Esta ansioso, intranquilo, agitado ? 0 1 2
Esta mas confuso de noche que en el dia ? 0 1 2
Depresion No Si
Se ve triste, deprimido, abatido? 0 1
Si contest6 que si entonces : Aveces | Regular Mucho Todo el tiempo Inaplicable
Se le ve triste ... 1 2 3 4 9
Suefio No Si
Tiene problemas para dormir ? 0 1
Si contesté que si entonces : Levemente | > 2 hr/noche | <2 hr/noche Somnolencia diurno
Su suefio es: 1 2 3 4
Habitos alimentarios No Si
Han cambiado sus habitos alimentarios? 0 1
Si contesté que si entonces: Leve anorexia Comida inorgénica hiperfagia
El cambio es ... 1 2 3 4
TOTAL
Anexo 3
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