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Resumen

El trastorno neurocognitivo frontotemporal es una enfermedad neurodegenerativa que incluye manifestacio-
nes clinicas de subtipo comportamental y lingiiistica. La afasia progresiva primaria (APP) es un sindrome en el que
aparecen alteraciones del lenguaje que comprende tres tipos de variantes: no fluente, semantica y logopénica. Este
estudio describe la evolucién clinica y las caracteristicas neuropsicolégicas de una mujer de 63 anos que presenta un
deterioro progresivo del lenguaje. Se evaltan las funciones de atencién, memoria, lenguaje y funciones ejecutivas. La
paciente obtuvo un bajo rendimiento en memoria, velocidad de procesamiento y funciones ejecutivas. Su lenguaje se
caracteriza por presentar baja fluidez, agramatismo, parafasias verbales y dificultades en denominacién. Se concluye
que la paciente presenta caracteristicas de la APP no fluente, que varia a través del tiempo y afecta su funcionamiento;
caracteristicas de un curso clinico de un trastorno neurocognitivo mayor posible debido a una degeneracién del I6bulo
frontotemporal.
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Abstract

Mild cognitive impairment, frontotemporal dementia (FTD) is a neurodegenerative disease characterized by

clinical manifestations of behavior and linguistic subtypes. Primary Progressive Aphasia (APP) is a syndrome in which

language alterations appear that include three types of variations: Non — fluent, Semantic and Logopenic. This study

describes the clinical evolution and the neurophysiological characteristics of a 63 years old woman that started with a

progressive language impairment. The functions which are evaluated are attention, memory, language and executive

functions. The patient obtained a low performance in memory, processing speed and executive functions. The lan-

guage is characterized by low fluency, agramatism, paraphasias and denomination difficulties. It is concluded, that the

patient has characteristics of APP non-fluent which varies throughout the time and it affects her performance; charac-

teristics of a clinical course of a greater neurocognitive disorder might be due to a lobe frontotemporal degeneration.

Key words: Primary progressive aphasia, neuropsychology, cognition, cognitive impairment, frontotemporal dementia.

Introduccién

Los trastornos neurocognitivos se caracterizan por
un declive en las funciones mentales superiores como la
memoria, la atencién, el lenguaje y funciones ejecutivas,
comparado con el nivel previo de funcionamiento que
conlleva a una afectacién en la dependencia funcional del
individuo (Rohan & Matej, 2014). Estos déficits son de
diversas etiologias, como la enfermedad de Alzheimer, la
enfermedad cerebrovascular, la enfermedad de Parkin-
son, o la demencia frontotemporal (DFT), entre otros.

La DFT describe un espectro de desérdenes clini-

cos, patoldgicos y neurodegenerativos, de etiologia des-

conocida, que se presenta en individuos entre los 45 y
65 afios de edad (Seltman & Mattews, 2012), tiene una
representacién aproximada del 20 % dentro de las de-
mencias (Onyike & Diehl-Schmid, 2013). Segin el Ma-
nual Diagnéstico de los Desdrdenes Mentales, DSM 5 (APA,
2014), Tabla 1, se define el trastorno neurocognitivo
(TNC) frontotemporal como un sindrome que incluye
una variable del comportamiento y otra del lenguaje (se-
méntica, agramatical/no fluente y logopénica), asociado
a la atrofia e hipometabolismo de los l6bulos frontales
y temporales, con relativa preservacién de las regiones

cerebrales posteriores (Rohan & Matej, 2014).

Tabla 1. Criterios Diagndsticos para el trastorno neurocognitivo mayor o leve debido a DLFT. DSM 5 (APA, 2014)

Trastorno neurocognitivo frontotemporal mayor o leve

A. Se cumplen los criterios de un trastorno neurocognitivo mayor o leve.
B. El trastorno presenta inicio insidioso y progresién gradual.

C. Aparece (1) o (2)
1. Variante de comportamiento
a. Tres o mas sintomas:
I. Desinhibicién.
II. Apatia e inercia.
I1I. Pérdida de simpatia y empatia.

IV. Comportamiento conservado, estereotipado, Compulsivo o ritualista.

V. Hiperoralidad y cambios dietéticos

b. Declive destacado de la cognicién social o de las capacidades ejecutivas

2. Variante del lenguaje.

a. Declive destacado de la habilidad para usar el lenguaje, ya sea en produccién del habla,
eleccién de las palabras, denominacién de objetos, gramatica o comprension de las palabras

D. Ausencia relativa de las funciones perceptuales, motora, de aprendizaje y memoria
E. La alteracién no se explica por una enfermedad cerebrovascular, otra enfermedad neurodegenerativa, los
efectos de una sustancia o algin otro trastorno mental, neurolégico o sistémico.
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Los cambios presentados en la variante comportamental
se asocian con una atrofia de la corteza frontal medial an-
terior, insula cingulo anterior y 16bulo temporal anterior
(Acosta, Canu, Sarro, Comi & Filipi, 2012). Dentro de
la variante del lenguaje se encuentra la afasia progresiva
primaria (APP), que se define como una alteracién en el
lenguaje de aparicién progresiva, causada por enferme-
dad neurodegenerativa, durante al menos los 2 primeros
afios, estando el resto de los dominios cognitivos pre-
servados, y que interfiere con las actividades de la vida
diaria por la disfuncién del lenguaje (Gorno-Tempini et
al., 2011).

Dentro de la APP se describen tres variantes: la
APP no fluente o agramatica, la APP variante semanti-
ca y la APP logopénica, cuyas caracteristicas y criterios
diagnésticos fueron descritas por Gorno-Tempini et al.
(2011). En la fase preclinica, los pacientes con APP pue-
den manifestar mds esfuerzos para expresarse; a medida
que la condicién progresa, presentan bajo rendimiento
en tareas de denominacién, fluidez verbal, sintaxis o des-
cripcién de imdgenes, manteniendo una buena ejecucion
en otros dominios cognitivos y un buen funcionamiento
en actividades basicas y complejas de la vida diaria, as-
pecto que se deteriora de forma més tardia que en otras
demencias, progresa entre 7 y 10 afos, evolucionando
hasta la “demencia afisica” y el mutismo (Matias-Guiu &
Garcia-Ramos, 2013; Dickerson, 2011; Sapolsky et al.,
2014).

Variante no fluente o agramatical (APPvnf)

Se caracteriza por un lenguaje espontaneo lento y
laborioso, telegrifico, con la caracteristica principal de
agramatismo, parafasias fonémicas, en ocasiones eviden-
te dificultad en la secuenciacién de los movimientos ne-
cesarios para una correcta produccién del habla, consi-
derada como apraxia del habla, progresando a fallos en la
construccion y sintaxis de frases, mayor esfuerzo para la
utilizacién de verbos, ademas, dificultad en repeticién de
frases largas y palabras multisildbicas, acalculia, apraxia
ideomotora y orofacial, sin presentarse déficits sensoria-
les ni motores y que no es generada por accidente ce-
rebrovascular, infecciones, lesiones, hidrocefalia y otros,
muy similar a la afasia de Broca (Grossman, 2012; Har-
ciarek & Kertesz, 2011).

Por otra parte, conservan de la inteligencia no ver-

bal y la memoria (Kertész & Mufioz, 1998); se conside-

ra que presenta un curso estable y de progresion lenta.
Estd asociada con atrofia en regién posterior fronto-in-
sular, observada a través de resonancia magnética (MRI),
SPECT y PET y en relaciones histopatolégicas; se ha en-
contrado en la DFT la presencia de proteina tau. (Harris
& Jones, 2014; Grossman, 2012).

Variante seméntica (APPvS)

Anteriormente denominada demencia seméantica
(Snowden, 1998 citado por Harciarek & Kertesz, 2011),
se caracteriza por la pérdida progresiva y multimodal del
conocimiento semantico, anomia, pérdida del significa-
do de las palabras, con un vacio de contenido, presencia
de circunloquios y parafasias; por otra parte, el lenguaje
es fluente, espontdneo, con adecuada repeticién, proso-
dia, fonol(’)gica y gramaticalmente correcto. La compren-
sién puede estar conservada, pero con incapacidad para
definir palabras simples; se percibe dificultad para seguir
instrucciones que involucran palabras de baja frecuencia
y que progresa a una dificultad comprensiva debido a la
pérdida de significado de palabras comunes (Grossman,
2012).

La evolucién clinica se presenta con una pro-
gresién de una afasia anémica (fase inicial) a una afasia
transcortical sensorial (fase intermedia) y, finalmente,
como una afasia global grave (fase final) (Torres & Lépez,
2011). A nivel neuroanatémico, SPECT y PET muestran
atrofia, hipometabolismo o hipoperfusién en édrea ante-
rior del I6bulo temporal anterior. La histopatologia de
DLFT con presencia de TDP-43 (Harris & Jones, 2014;
Arnedo, Bembibre & Trivifio, 2013) se ha asociado con
cambios en la via ventral, especificamente en el fasciculo
uncinado y el fasciculo longitudinal inferior, el area del
fasciculo arqueado del fasciculo longitudinal superior.
Variante Logopénica de la APP (APPv])

La variante logopénica se caracteriza por un len-
guaje lento, no fluente, con frecuentes pausas para en-
contrar las palabras, con presencia de parafasias fono-
légicas, con alteracién en la capacidad de repeticién de
frases largas; pero, a diferencia de la APPynf, conserva la
habilidad motora del lenguaje oral, la gramatica y la com-
prensién de las palabras, relaciones semanticas, no pre-
sentan agramatismos ni lenguaje telegrifico (Grossman,
2010; Gorno-Tempini et al., 2011).

La evolucién clinica de este tipo de trastorno tiene

caracteristicas de una afasia de conduccién, el declive en
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el lenguaje y funciones cognitivas es répido, con un pro-
medio de deterioro de 18 meses (Magnin et al., 2015).
Los pacientes con APPvl presentan fallos en la memoria
episédica anterégrada cuando subyace la EA.

Se ha observado que en estudios con uso de SPECT
y PET muestran hipometabolismo o hipoperfusién de
regién parietal, perisilviana posterior izquierda, asi como
histopatologia heterogénea relacionado con EA (Harris &
Jones, 2014; Arnedo, Bembibre & Trivifio, 2013).

En la evaluacién para el diagnéstico neuropsicol6-
gico de la APP se deben tener en cuenta aspectos como
la progresién del cuadro clinico de la APE, el perfil cog-
nitivo, el grado de funcionalidad del paciente que afec-
te las habilidades basicas y una evaluacién especifica del
lenguaje para establecer un diagnéstico diferencial con
respecto a otros procesos neurodegenerativos (Arnedo,
Bembibre & Trivifio, 2013).

Este estudio tiene como objetivo describir la
evolucién del pertil neuropsicolégico de una paciente
de 63 anos con posible DFT de variante lingiiistica, co-
nocida por el servicio de neuropsicologia de la Direc-
ciéon de Sanidad de la Policia Nacional desde el 2012
hasta el 2017.

Método

Diseno

Estudio descriptivo de caso tnico que especifica
sus propiedades y caracteristicas (Herndndez, Fernandez
& Baptista, 2010).

Descripcién del caso

Paciente (IA), sexo femenino, edad 63 afos, pro-
cedente de Bogotd, Bacteriéloga cesante, casada, latera-
lidad diestra, con antecedente médico de sindrome de
Sjégren, hipotiroidismo e hiperlipidemia. Remitida al
servicio de neuropsicologia por neurologia en el 2012.
El reporte del neurélogo tratante describe que IA inicia
con “problemas relacionados con el olvido del nombre
de las cosas, tartamudez y bloqueos”.

Segtin reporte actual de su esposo, IA inicié con
quejas de tartamudez en 2012, olvido del nombre de los
objetos, se quedaba diciendo “quiero... mm... quiero. ..
quiero”, pero sin lograr denominar la palabra que queria
decir, junto con dificultad para recordar el nombre de
alimentos, personas y lugares; “no sabe cémo se llama

una gallina, no articula una frase”, describe su esposo.

| UNIVERSIDAD DE SAN BUENAVENTURA, SEDE BOGOTA

Reconoce a las personas y los lugares de su pasado, pero
es incapaz de nombrarlos. Actualmente, repite “si...
si... si...” cuando intenta comenzar a hablar, saluda, se
despide, da las gracias, expresa disgusto y emociones de
forma no verbal (se va del lugar). Segtin su esposo “en-
tiende perfectamente” lo que le dicen. En su personali-
dad previa la describe como “dindmica e inquieta”; ahora
es temerosa, callada y pide repetir la informacién varias
veces. No ha tenido cambios en su comportamiento, no
reporta comportamientos ritualistas o estereotipados. Es
independiente en las actividades de la vida diaria, en ac-
tividades bésicas e instrumentales. No ha tenido eventos
de desorientacién espacial. Respecto a su memoria, se
encuentra totalmente preservada. Por recomendacién
médica sale acompafada de su esposo. Su apariencia
personal es impecable. Asiste a terapia por fisioterapia,
del lenguaje y estimulacién cognitiva desde hace 3 afios.

El reporte de la primera remisién en 2012 conclu-
ye que: “La paciente presenta en la valoracién neuropsi-
colégica un perfil normal de acuerdo con su edad, con
fallas de tipo atencional que, de acuerdo con lo reporta-
do por el esposo, siempre las ha tenido”.

Durante el 2015, present6 progresién en las fun-
ciones ejecutivas y primordialmente alteraciones del len-
guaje expresivo y comprensivo a nivel verbal.

Fue evaluada por clinica de memoria en septiem-
bre de 2015, donde se concluye que estos cambios en
su funcién cognitiva se relacionan con una posible afasia
progresiva primaria en etapas iniciales.

Se encuentra una RM cerebral simple, tomada el
14 de junio de 2015 (ver Figura 1), que registra ligera
prominencia de surcos corticales, cisternas basales y sis-
tema ventricular indicativo de atrofia cerebral.

En 2017 se realiza una nueva resonancia, eviden-
ciando “un aumento en la amplitud del sistema ventricu-
lar, de los surcos del espacio subaracnoideo periférico y
de las cisternas de la base, concluyendo que IA presenta
atrofia cerebral difusa con predominio parietal”, figuras

ly2.

Figura 1. A) IMR de IA corte sagital T1 mayo de 2017. B).
C) Corte axial de IA en T1 I6bulos temporales, 2017.
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Instrumentos

Se realiz6 un protocolo de evaluacién de las funciones cognitivas, usando pruebas especificas de lenguaje. Cada

subprueba empleada se registra a continuacion:

Tabla 3. Protocolo de evaluacién funciones cognitivas

Dominio Prueba

Rastreo global Mini Examen del Estado Mental (MMSE). Folstein, Folstein y McHugh.
Adaptacién espanola (Lobo et al, 2002).

Capacidad atencional y Claves (WAIS)
velocidad de procesamiento  Bisqueda de simbolos (WAIS)

Atencion sostenida auditiva (Digitos directos WAIS)

Atencién sostenida visual Prueba de Rastreo o De Trazo A (Trail Making Test) Autor: Aaron Smith (Reitan &
Wolfson, 1985).
Memoria Explicita Verbal Test Grober & Buschke (Free and Cued Selective Remined Test (FCSRT), Grober,

Buschke, Crystal, Bang & Dresner, 1988)

Memoria visual Test de copia y reproduccion de la Figura de Rey (Test de Copie et Reproductione de
Mémorie de Figures Géometriques Complexes), (André Rey, 1959)

Habilidades visuoespaciales Subtest de Test de Barcelona (Pefia-Casanova 1990).
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Prueba

Dominio

Fluidez semdntica y Fonoldgica Borkowski (Benton & Spreen, 1967).

Test de Barcelona (Pefia-Casanova 1990). Para este caso se usaron las subpruebas
de lenguaje espontineo, narracién tematica, repeticion de silabas,
pseudopalabras, repeticion de palabras pares minimos, repeticién palabras,

repeticion frases.

Vocabulario (WAIS).

Test de Boston para el Diagndstico de las Afasias (TBDA). (Goodglass & Kaplan,

1978).
Lenguaje

Escala de Severidad en la Afasia Primaria Progresiva. PASS, Progressive Aphasia Severity

Scale. (Sapolsky, Domoto-Reilly, Brickhouse, McGinnis & Dickerson, 2014).

Prueba de Rastreo o De Trazo B (Trail Making Test) (Reitan & Wolfson, 1985).
Subprueba de Semejanzas, de la Bateria WAIS 11T (Wechsler, 2003).

Funciones ejecutivas
Aritmética (WAIS)

Subprueba digitos de la Bateria WAIS IIT (Wechsler, 2003).

Indice de Barthel (IB) (Barrero, 2005)
Escala de Lawton & Brody (Philadelphia Geriatric Center Instrumental Activities of Daily

Funcionalidad Living, 1969).
Inventario de Quejas de Subjetivas de Memoria (QSM) (Marotto, 2003).
Escala de depresion Geridtrica de Yesavage. (Brink, 1982).
Inventario de Ansiedad de Beck BAI (Beck & Steer, 2011).
Socioemocional Inventario comportamental frontal de Kertesz y Muiioz, (Kertesz et al., 2000).
Valoracion Clinica de Demencia, CDR (Clinical Dementia Rating, Charles Hughes).
Procedimiento Fase 3: Andlisis de datos Calificacién e interpre-

El presente estudio de caso incluye cuatro fases
descritas a continuacién.

Fase 1: Acceso y seleccion del estudio de caso;
recoleccién de la informacién de la historia clinica en
el sistema de registro de la Direccién de Sanidad de la
Policia Nacional en Bogotd, Colombia. Entrevista se-
miestructurada con la paciente y su esposo, en la cual se
recolectan datos sociodemograficos, historia del proble-
ma, antecedentes médicos, exdmenes y tratamientos ac-
tuales. Se realiza la firma del consentimiento informado
por parte de la paciente y su esposo.

Fase 2: Aplicacién de instrumentos del estudio.
Se realizaron 3 sesiones de aproximadamente una hora
de duracién. Se Inicia proceso de evaluacién neuropsi-
coldgica que incluye el protocolo utilizado por el De-
partamento de Neuropsicologia de la Institucién de los

instrumentos descritos anteriormente.
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tacion de la base de datos para su respectivo analisis, se
usaron los manuales de los Test de Boston y Barcelona y
los baremos de la poblacién colombiana de pruebas neu-
ropsicoldgicas (Arango & Rivera, 2015), para describir el
perfil neuropsicolégico y entrega de informe de IA.

Fase 4: Andlisis y comparacién de resultados con
las teorfas encontradas y redaccién del articulo.
Consideraciones éticas

Se redacté un consentimiento informado; fue lei-
do y firmado por los participantes (paciente y familia),
previamente a la aplicacién de las pruebas. De acuerdo
con la resolucién 8430 de 1993 del Ministerio de Salud,
se considera que esta investigacion es de riesgo inferior al
minimo para los participantes; se garantizaron los dere-
chos al anonimato, la confidencialidad, la no maleficen-
cia y el beneficio de participar en la investigacién. A cada
uno de los participantes (paciente y familia) se les infor-
m6 acerca del estado cognitivo global de la paciente me-
diante un informe escrito y especificamente se presenta-

ron los resultados de la aplicacién de los instrumentos.
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Resultados

La descripcién de la ejecucién de IA en las prue-
bas neuropsicolégicas y su comparacién con la evaluacién
de 2015 se describe a continuacién y se puede apreciar
visualmente en la Figura 3.

Estado cognitivo global. E1 MMSE se encuentra
en el punto de corte, indicando normalidad. Este resul-
tado es similar al de 2015.

Orientacion. Conserva la orientacién en tiempo
y espacio.

Atencion. En cuanto a la atencién sostenida de
la modalidad visual, se encuentra una ejecucién normal
(TMT-A), similar a la obtenida en 2015; en contraste,
muestra una ejecucién alterada en la atencién sosteni-
da del canal auditivo, asi como se evidencia una mayor
latencia de respuesta, lo que sugiere una disminucién
de la velocidad de procesamiento visual. Respecto a la
atencién dividida visual, se sittia en un promedio bajo en
prueba Claves y bisqueda de simbolos del WAIS.

Memoria. La memoria explicita verbal medida a
través del Test de Grober & Buschke; después de lectura
y codificacién alo largo de 3 ensayos, IA arroj6 una curva
de aprendizaje improductiva, plana, con un bajo volumen
de informacién respecto a lo esperado en edad y educa-
cién (4, 4, 3). Esta curva, no mejora con la clave semén-
tica (2, 1, 3) y no logra ubicarse en la normalidad. En el
recuerdo diferido, 20 minutos, las evocaciones libres (2)
y con clave (1) son menores a lo esperado. Se encuen-
tran errores patolégicos de intrusiones y perseveracio-
nes. Estos resultados evidencian una alta dificultad en los
procesos de consolidacién y evocacién de la informacién
verbal auditiva. Su rendimiento es menor en compara-
cién con la dltima evaluaciéon obtenida en el recuerdo
inmediato y diferido, asi como aumento de fenémenos
patoldgicos en la actual evaluacion.

En la memoria visual, evaluada a través de la evo-
cacién de la figura de Rey, IA se ubica en un rango por
debajo de lo esperado.

Praxia constructiva. Logra construir la figura es-
perada, tipo IV, que evidencia una yuxtaposicién de de-
talles, con déficit en integrar los detalles de forma global
y con fallas en la planificacién. Por otro lado, se obser-

va mayor tiempo de ejecucién en procesamiento de in-
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formacién visual, comparado con dltima evaluacién en
2015.

Habilidades visoperceptivas.

A nivel visuoespacial, IA evidencia normalidad en
su desempefio, en el subtest imdgenes superpuestas logra
reconocer 19 imdgenes de las 20 presentadas.

Gnosias.

Medida a través del reconocimiento de caras del
test de Bercelona, IA no presenta alteraciones.

Funciones ejecutivas. Expone alteracién en la abs-
traccién de la informacién, conocimiento léxico y ca-
tegorizacion verbal (refranes y semejanzas), asimismo,
expone un déficit en la capacidad para hacer bisqueda
activo-ejecutiva a partir de claves fonoldgicas y seman-
ticas. Adicionalmente, se observan fallas en la atencién
alternante, con dificultad para intercambiar estimulos y
presentando un aumento significativo en el tiempo de
¢jecuciéon. La planeacién se observa alterada, debido a
la dificultad en organizar e implementar estrategias para
copiar secuencialmente los elementos de una figura com-
pleja. Respecto a la memoria de trabajo, IA refleja di-
ficultad para invertir los digitos solicitados. Disminuye
su rendimiento comparado con evaluacién de 2015 en
abstraccién y mayor tiempo de ejecucion en alternancia.

Funcionalidad. En cuanto a las actividades bésicas
de la vida diaria (ABVD), IA es independiente en la rea-
lizacién de actividades bésicas (Barthel) e instrumentales
de la vida diaria (Lawton & Brody). La escala PASS mues-
tra una alteracién significativa de las habilidades instru-
mentales afectadas por el uso del lenguaje. El deterioro
cognitivo encontrado la ubica en un rango de Demencia
Leve (CDR).

Socioemocional. Se evidencia que IA no presenta
cambios de comportamiento sugestivos de la DFT, como
apatia, desinhibicién o hiperoralidad, de acuerdo con el
Inventario de Comportamiento de Kertesz. A nivel emo-
cional hay presencia de ansiedad leve, segiin la escala de
valoracién de Hamilton; no presenta signos de depre-

sién, segin la escala Yesavage.
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Figura 3. Evolucién del perfil neuropsicoldgico de IA de los afios 2012, 2015 y 2017.
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Nota: Los resultados muestran la puntuacién directa para cada prueba excepto para las que componen la escala

WAIS (aritmética, vocabulario y digitos) que figuran en la puntuacién escalar. La prueba descrita tomada en tiempo

como el TMT- A y B se muestran en minutos.

Evaluacion Neuropsicologica Especifica de Lenguaje.

Las habilidades conservadas de IA son la com-
prension auditiva, la repeticiéon de material verbal simple,
como letras, silabas, pares de silabas y pseudopalabras, la
lectura, la escritura a la copia y al dictado. Igualmente,
obtuvo una calificacién promedio en longitud de la frase
y secuencias automatizadas (dias de la semana, meses del
afo, contar hasta 21), su denominacién es efectiva por
confrontacién visual.

Los resultados en el TBDA exponen una reduc-
cién de la expresién oral, con evidente habla telegrafica,
omisién de palabras de funcién, alteracién de la sinta-
xis, bajo contenido informativo, fallas en lineca melédi-
ca, la agilidad verbal, que conlleva a una alteracién en
la fluidez. En consideracién a la articulacién, se observa
alteracién de la repeticién de palabras compuestas por
mis de 5 silabas que empeora a medida que aumenta la
complejidad, igualmente, en frases de baja probabilidad.

A nivel subléxico, IA presenta parafasias fonémicas
de adiciones, errores mixtos, ecolalia y palabras de predi-
leccién. Respecto a la denominacién, el TBDA presenta

un resultado favorable en denominacién por confronta-

cién visual, aunque requiere més tiempo para responder.
Se observa dificultad para acceder a la palabra, caracte-
ristica de anomia, llegando a usar circunloquios de tipo
instrumental para hacer referencia a la palabra solicitada.

Se encuentra un déficit en el recitado, canto y rit-
mo, no logra completar refranes sencillos, la repeticion
de palabras y oraciones asociadas a un ritmo le generan
significativa dificultad. A nivel semdntico, se observa
que IA conserva el reconocimiento de los significados
asociados a diferentes categorias y conceptos, tiende a
acertar en mayor medida a estimulos visuales en com-
paracién a estimulos auditivos, asimismo, su desempefio
es mejor cuando las categorias son supraordinadas que
las subordinadas, aunque la diferencia no es significativa.
Adicionalmente, se observan falsos positivos frecuentes,
pero se analiza que son producto de fallos en monitoreo
y producto de agotamiento y el esfuerzo que si se percibe
en la paciente.

Discusion

El presente estudio evaltia el caso de 1A, mujer de

63 anos, de escolaridad profesional, con antecedentes
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de hiperlipidemia, hipotiroidismo y enfermedad de Sjo-
gren, quien presenta desde 2012 un deterioro gradual
del lenguaje con mayor progreso de los sintomas desde
el afio 2015.

El objetivo del caso es describir la progresion del
perfil neurocognitivo de IA hasta el 2017, el cual se ca-
racteriza por obtener un resultado esperado en orien-
tacién en tiempo y espacio, atencién visual sostenida,
praxia constructiva, gnosias visualesm, y un resultado
inferior en lenguaje, lentificacién en procesamiento de
informacién, fallas en memoria verbal, visual y un dete-
rioro en las funciones ejecutivas, perfil descrito por Butts
etal. (2015) en 91 pacientes con las 3 variantes de APP.

La descripcion de las caracteristicas del lengua-
je de IA, en la dltima evaluacién realizada en el 2017,
muestra una alta afectacién en gramética, sintaxis, repe-
ticion de palabras y frases complejas, denominacién de
objetos, dificultad en encontrar palabras, construccién
de frases, fallas en canto, ritmo y en el lenguaje esponta-
neo oral y escrito. Presenta un deterioro en la articula-
cién, presentando parafasias fonémicas y circunloquios;
la anterior descripcién coincide con observaciones tipi-
cas de pacientes con APP no fluente, muy similares a una
afasia de Broca (Kertesz & Harciarek, 2014), asi como la
alteracion en la repeticién en oraciones largas se asocian
a una afasia de conduccién; igualmente, se puede obser-
var en este caso lo reportado en pacientes de APPvnf que
tartamudean al inicio de las palabras, hacen pausas en la
mitad de la palabra, reducen la complejidad de la ora-
cién, cometen errores fonolégicos, con baja produccién,
reducido contenido y una prosodia defectuosa (Gorno-
Tempini et al., 2011). Adn no se reflejan cambios en lec-
tura ni en escritura al dictado ni a la copia, contrario a lo
documentado por Dickerson (2011), quien describe un
cambio progresivo entre la expresion oral y escrita.

En cuanto al diagnéstico diferencial entre las va-
riantes, se descarta una APPvS debido a preserva la ca-
pacidad semantica, pero tiene alterada la fluidez, la arti-
culacion, la sintaxis y fonologfa mientras que pacientes
con APPvS conservan. Adicionalmente, la correlacién
anatémica del caso no corresponde a la atrofia del polo
anterior del l6bulo temporal izquierdo, caracteristica de
APPvS, por lo cual se descarta esta posibilidad diagnésti-
ca (Gorno-Tempini et al., 2011).

PSYCHOL. | BOGOTA, COLOMBIA

En cuanto a la APPvl, se observa que el presente
caso coincide en presentar parafasias fonémicas, altera-
cién en la denominacién, dificultad en la repeticién de
frases largas, con alteracién en la memoria fonoldgica a
corto plazo; pero, a diferencia de esta variante, IA no
conserva la prosodia ni la gramatica, lo cual si es conser-
vado en los pacientes de la APPvl (Kertesz & Harciarek,
2014). Respecto a esta variante, IA presenta una atrofia
en la regién parietal, similar a los aspectos morfolégicos
de la APPvl, en donde se afecta la regiéon temporoparietal.

Los bajos resultados de la evaluacién neuropsico-
légica de IA y de pacientes con afasia se pueden asociar a
la cantidad de tiempo empleado en los test que generan
agotamiento del paciente y del evaluador, especialmen-
te en las baterfas de evaluacién del lenguaje (Kertesz &
Harciarek, 2014). Se ha descrito que en personas con
APPynf y APPvl los problemas de memoria en las prue-
bas de lista de palabras y el MMSE son bajos, debido a la
dificultad en el procesamiento fonoldgico y la distorsion
en el output verbal, por lo que frecuentemente son diag-
nosticados con demencia (Kertesz & Harciarek, 2014).

Por esta razén, se sugiere que, en la evaluacién
neuropsicolégica para pacientes con problemas severos
de lenguaje, se usen pruebas estandarizadas no verbales
como el Test Visuoverbal de funciones ejecutivas, test de
Tres palabras y Tres formas para evaluar memoria y el test
de orientacién de lineas para las funciones visuoespacia-
les (Weintraub et al., 2013). Igualmente, se deben usar
preguntas con opcién de respuesta cerrada, preguntas
cortas y simples (Sapolsky, Domoto-Reilly & Dickerson,
2014).

En cuanto a la progresién del sindrome, IA cursa
una fase de demencia afésica inicial, de evolucién de 2
afos al momento del estudio, tiempo en el que aparecen
limitaciones mds prominentes en otros dominios dife-
rentes al lenguaje, como en memoria y funciones ejecu-
tivas (Grossman, 2010). Respecto al lenguaje, se observa
mayor afectacién en denominacién, reduccién de pala-
bras en las frases y esfuerzos para comunicarse. Esta fase
puede durar varios afos antes de la aparicién de un esta-
do de demencia avanzada. En estadios finales la APPvnf
puede progresar hasta el mutismo, con conservacién de
la comprensién, lo que los diferencia a la afasia global, la

demencia semantica y la EA.
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Los perfiles de progresién de los sintomas por sub-
tipo tienen la ventaja de mostrar gravedad del deterioro
del paciente, lo que puede ayudar en la planificacién de
la terapia del lenguaje incluyendo cuando implementar el
uso de dispositivos y estrategias de comunicacion alter-
nativas (Sapolsky, Domoto-Reilly & Dickerson, 2014).

A nivel afectivo, la evaluada del caso no muestra
cambios comportamentales, contrario a otros pacientes
con APPvnf, quienes pueden desarrollar caracteristicas
de la variante comportamental de la DLFT, tales como
desinhibicién, hiperoralidad, cambios de alimentacién o
apatia (Gorno-Tempini et al., 2011).

La medida a través del PASS indica que la fun-
cionalidad de IA en escenarios de poca facilitacién, por
parte de sus familiares, se ve afectada por la dificultad
en la precisién de la articulacién, la interrupcién de la
expresién oral debido a las pausas, asi como la dificultad
de encontrar la palabra adecuada en una conversacién y
fallas en la comprensién auditiva de oraciones largas; a
diferencia de lo reportado por su esposo e hija, quienes
la perciben con una alta funcionalidad, contempldndose
aqui el sesgo existente en la valoracién subjetiva con es-
calas versus las caracteristica observadas y analizadas en
dmbitos clinicos.

En conclusién, los déficits evidenciados en la pa-
ciente retinen los criterios diagnésticos para un Tras-
torno neurocognitivo mayor frontotemporal, en
estadio leve, sin alteracién del comportamiento, caracte-
risticas predominantes del tipo afasia progresiva primaria
no fluente de acuerdo con su inicio y caracteristicas de
evolucién.

La importancia de describir un perfil neuropsico-
l6gico de un caso de APP ayuda a los clinicos a identificar
desde las fases iniciales hasta el diagnéstico de demencia
afdsica, los cambios en las caracteristicas del lenguaje y
en los otros dominios cognitivos, con el fin de dirigir los
tratamientos e identificar tempranamente este tipo de
sindromes.

Limitaciones

La evidente dificultad de las evaluaciones neurop-
sicol6gicas en pacientes afdsicos radica en que estin me-
diadas por el componente del lenguaje expresivo, por lo
que limit6 evaluar otros dominios. En cuanto a las prue-

bas utilizadas, algunas no se encuentran normalizadas
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para la poblacién colombiana, ni traducidas al espafol,
especificamente el PASS.

Cabe anotar que las escalas de funcionalidad en las
actividades bésicas e instrumentales en su mayoria impli-
can acciones no lingiiisticas (p. ej. Vestirse, ir al bafio),
por lo que se hizo necesario usar otros recursos para eva-
luar la funcionalidad especifica y real en pacientes con
afasia.

Finalmente, es importante tener en cuenta que la
clasificacién y caracteristicas de trastorno neurocognitivo
frontotemporal es reciente y atin se encuentra en estudio

las caracteristicas de las APP
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