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RESUMEN

Las demencias frontotemporales son enfermedades neurodegenerativas que
comprometen especialmente los I6bulos frontales y temporales, y se presentan con
alteraciones de la conducta y el lenguaje. Constituyen la tercera causa de demencia
degenerativa, después de la enfermedad de Alzheimer y las demencias por cuerpos de
Lewy. Se presentan dos casos que comienzan con sindrome rigido-acinético bilateral
sin alteraciones posturales, sindrome disejecutivo y alteraciones de las funciones
cognitivas superiores como el lenguaje. Se realizé resonancia magnética nuclear,
detectdndose atrofia de predominio en lébulos frontales y temporales. Se diagnostica
como demencia frontotemporal con afectacion predominante dorsolateral y
mesiofrontal. En relaciéon con otras demencias, la frontotemporal se considera un
desorden de dificil diagnéstico por la clinica, que hoy es posible solo mediante la
biopsia y/o la necropsia.

Palabras clave: demencia frontotemporal, taupatias, sindrome disejecutivo, afasia,
apraxia, parkinsonismo.

ABSTRACT

Frontotemporal dementias are neurodegenerative diseases that fundamentally
compromise the frontal and temporal lobes and cause alterations in behavior and
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language. They are the third cause of degenerative dementia after Alzheimer's
disease and Lewy body dementias. Here are two cases which firstly began with
bilateral akinetic rigid syndrome without posture disorders, dysexecutive syndrome
and altered higher cognitive functions such as language. The magnetic resonance
imaging detected atrophy of predominance in the frontal and temporal lobes.

The diagnosis was frontotemporal dementia with predominant dorsolateral and mesial
frontal effects. In comparison with other types of dementia, the frontotemporal one is
considered to be a difficult-to-diagnose disorder by clinicians. It is only possible to
identify it through biopsy and/or necropsy.

Key words: frontotemporal dementia, taupathies, dysexecutive syndrome, aphasia,
apraxia, Parkinsonism.

INTRODUCCION

Las demencias frontotemporales son enfermedades neurodegenerativas que
comprometen especialmente los I6bulos frontales y temporales y se presentan con
alteraciones de la conducta y el lenguaje.? Son la tercera causa de demencia
degenerativa, después de la enfermedad de Alzheimer y las demencias por cuerpos de
Lewy.®>* Su incidencia esta entre 3 y 15 por 100 000 y afectan a ambos sexos.
Algunas series describen antecedentes familiares entre 10 y 40 %.*° En los pacientes
se han identificado mutaciones en los genes de tau y de progranulina en el
cromosoma 17; del gen de la proteina que contiene p97/ valosin en el cromosoma 9,
y el de la proteina CHMP2B del cromosoma 3.3

Existen tres subgrupos principales: a) la variante frontal, en que destacan las
alteraciones de conducta y del afecto; b) la afasia progresiva no fluente, con anomia,
laconismo, disartria y agramatismo; c¢) la demencia semantica con un defecto
conceptual verbal y no verbal que habitualmente se inicia como afasia progresiva
fluente.® Ademas se han incluido en el grupo de las demencias frontotemporales a la
esclerosis lateral amiotréfica asociada a demencia, la paralisis supranuclear
progresiva, la degeneracién corticobasal y la apraxia del habla progresiva.?°°

CASOS CLINICOS

CASO 1

Paciente masculino blanco, zurdo, de 70 afos de edad, con antecedentes de
hipertension arterial de 10 afios de evolucién, cardiopatia isquémica, con
antecedentes familiares de demencia en la abuela y padre y enfermedad de Parkinson
en la hermana.

En febrero del 2009 comienza con lentitud de la marcha, sensacién de rigidez,
3 meses después se pierde en el hogar, confunde las habitaciones, se fuga de la casa
y no podia regresar. Presenta dificultad para conducir vehiculos, confunde la izquierda
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con la derecha. Fue visto en consulta de Neurologia y se le diagnosticd sindrome
depresivo y enfermedad de Parkinson. Se impone tratamiento de levodopa

(con benserazida) 200/50 mg al dia y sertralina 50 mg diarios. Evolutivamente
aparece disminucion de la memoria de fijacion, de trabajo, fluidez fonoldgica,
alteraciones del célculo, apraxia constructiva y empeoramiento de la marcha y la
rigidez.

Al examen fisico; cuadro rigido-acinético bilateral asimétrico sin alteraciones en la
estabilidad postural. En la escala del UPDRS motor (United Parkinson Disease Reating
Scale) presentd una puntuacién 30-37/56 puntos. En la evaluaciéon neuropsicolégica
se encontro alteracion en la planificacidon, pensamiento abstracto, formulaciéon de
tareas, alteraciones en la memoria episddica, y de trabajo, bradifrenia, apraxia
constructiva y perseveraciones motoras, disgrafia, dislexia, alteraciones del célculo
verbal y escrito, tanto simple como complejo. Pérdida de la espontaneidad del habla y
de la fluencia. Fluidez fonolégica alterada, conducta de utilizacién (sindrome
disejecutivo).

Los estudios de quimica sanguinea fueron normales, excepto el acido urico en

707 mmol/L, el hemograma con diferencial, VIH, serologia, T3, T4, TSH negativas.

La radiografia de térax normal. En la tomografia axial computarizara de craneo se
encontrd atrofia frontotemporal y ventriculomegalia y en la resonancia magnética
nuclear se hall6 atrofia cortico-subcortical de predominio frontotemporal y cerebelosa,
hidrocefalia exvacuo. El electroencefalograma fue normal. Se planteé el diagndstico
de demencia frontotemporal con afectacion predominante del I6bulo frontal
dorsolateral y mesiofrontal. El paciente fallecié dos afios después del diagndstico.

CASO 2

Paciente femenina de 61 afios de edad, con antecedentes de salud, que dos afios
antes comienza con trastornos del lenguaje y dificultad para caminar de forma
progresiva.

En el examen fisico se encontré hemiparesia derecha 4/5 con cuadro rigido acinético
asimétrico sin alteraciones posturales. En la evaluacion neuropsicoldgica se hallo
afasia mixta, de predominio receptivo, con elementos agnésticos y semanticos del
lenguaje. Alteraciéon del oido fonematico y l6gico gramatical. Apraxia constructiva con
alteraciones de la tridimencionalidad de los objetos. Contaminacion de huellas en la
exploracion de la memoria visual. Agnosia de las horas del reloj, trastorno del calculo.

Los estudios de hemoquimica fueron normales. En el electroencefalograma se
encontraron trastornos organizativos de la actividad de base. Ausencia bilateral del
ritmo alfa. En la resonancia magnética nuclear se visualizaron signos de atrofia de
predominio fronto-témporo-parietal izquierdo, respetando los I6bulos occipitales y el
cerebelo.

COMENTARIOS

El diagnodstico de las demencias frontotemporales es histopatoloégico y en muchas
ocasiones genético. Los cambios patoldgicos incluyen atrofia frontal y de los I6bulos
temporales anteriores, gliosis, cuerpos de inclusién, hinchazén de neuronas y
microvacuolizacién.”®
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Desde el punto de vista patolégico son clasificadas como taupatias y proteinopatia
TDP-43, un pequefio por ciento se asocian con otras afecciones.

Con respecto a las taupatias, tau es una proteina microtubular que estabiliza los
microtubulos y los une a la tubulina. Hay seis isoformas diferentes, tres isoformas
contienen tres uniones de microtubulos (3R) y las otras contienen cuatro repeticiones
(4R). Alrededor de la mitad de las demencias frontotemporales muestran inclusiones
tau en las autopsias, que se componen primariamente de 3R o0 4R o ambas.

La degeneracion corticobasal y la paralisis supranuclear progresiva son primariamente
taupatias 4R.**?

La demencia frontotemporal puede estar asociada con parkinsonismo, se relaciona
clinica, patoldgica y genéticamente con dos trastornos del movimiento, como la
degeneracion corticobasal y la paralisis supranuclear progresiva.*®

Las neuroiméagenes son esenciales en la evaluacién de la enfermedad, aunque cada
sindrome clinico tiene un patrén especifico de atrofia.™

Existen otros métodos diagndsticos como el electroencefalograma®® que pueden
encontrarse alterados al principio de la enfermedad, aunque no es patognomaonico.

Se concluye, que en relacién con otras demencias, la demencia frontotemporal se
considera un desorden de dificil diagnéstico por la clinica, que hoy es posible solo a
través de biopsia y/o necropsia.
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