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Resumen

La demencia Frontotemporal (DFT) es la
tercera causa de demencia cortical después
de la demencia de Alzheimer (o
Enfermedad de Alzheimer EA) y de la
Enfermedad de Cuerpos de Lewy. Se
caracteriza por un cuadro demencial en
donde las alteraciones comportamentales
son prominentes y aparecen
tempranamente. Reportamos el caso de
una mujer de 51 afios de edad que
presenta un cuadro de complicaciones
comportamentales. Los estudios
neuropsicologicos revelaron alteraciones en
diversas funciones ejecutivas y los
resultados de neuroimagen y
electrofisiologicos mostraron una alteracion
frontotemporal. Se discute la importancia
tedrica y clinica de realizar un diagndstico
diferencial entre la EA y la DFT en sus
etapas tempranas.

Palabras clave: demencia frontotemporal,
neuropsicologia, diagnostico diferencial,
estudio de caso.

Summary

Frontotemporal dementia (FTD) is the third-
leading cause of cortical dementia after
Alzheimer's disease(AD) and Lewy body
dementia, and is characterized by a
dementia where behavioral disturbances
are prominent and appear early in the
course of the disease. We report the case of
a 51 year-old women affected by dementia
with behavioral disturbances.
Neuropsychological studies revealed
alterations in several executive functions
and Neuroimaging and Electrophysiological
studies revealed frontotemporal damage.
Discussion regarding the importance of an
early differential diagnosis between AD and
FTD is emphasized.
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La demencia Frontotemporal (DFT) se
refiere a una condicién clinico-patologica
que al igual que la Enfermedad de
Alzheimer (EA) es una condicion
neurodegenerativa lenta que se inicia en la
adultez media y tardia. A diferencia de la
EA, en la que predominan los trastornos de
memoria, la DFT se caracteriza por
cambios comportamentales y alteraciones
en el lenguaje y a pesar de que se
presentan alteraciones de memoria, estas
son mas variables y generalmente estan
asociadas a problemas de atencién. Los
sintomas aparecen alrededor de la quinta o
sexta década de la vida. La condicion tiene
un curso de evolucién de 5 a 10 afios v,
gradualmente, produce alteraciones
significativas en la esfera social vy
ocupacional, para terminar con la muerte
del paciente (Neary et al., 1998). Se estima
que la DFT constituye el 20% de las
demencias y que es la tercera causa de
demencia después de la Enfermedad de
Alzheimer y la Demencia de Cuerpos de
Lewy (Gustafson, 1993). La prevalencia en
personas mayores de 75 afios es del 3%
(Jackson & Lowe, 1996). Se considera que
afecta por igual a hombres y mujeres y que
existe una agregacion familiar, lo que
sugiere la presencia de factores genéticos
(Neary, 1999).

Con base en las caracteristicas clinicas se
han identificado tres subgrupos de
alteraciones de DFT (Neary et al., 1998): 1)
la afasia primaria progresiva, que es un
trastorno de la expresién verbal y se
caracteriza por un lenguaje poco fluido con
agramatismo, parafasias fonémicas vy

anomia; 2) la afasia semantica y agnosia
asociativa, en la que se presenta una
alteracion en el significado de las palabras y
en la identificacibn de objetos, tiene un
lenguaje fluido pero vacio y parafasias
semanticas que pueden estar
acompanadas por un desorden perceptual
gue incluye a la prosopopagnosia y a la
agnosia asociativa; y 3) degeneracion
frontotemporal, que se manifiesta con
alteraciones de la personalidad y de la
conducta social, caracterizada por la
dificultad para modular el comportamiento
en situaciones sociales. El inicio es
insidioso y la predominancia del cuadro
conductual hace que en ocasiones este
sindrome se confunda con un cuadro
psiquiatrico. A menudo esta asociado con
apatia, pérdida de voluntad o desinibicion
social y distractibilidad. Como consecuencia
de ello se produce una disminucion en la
capacidad de juicio, falta de control de
impulsos y deficiente auto-cuidado. En
algunos casos pueden producirse cambios
en la conducta sexual (hiposexualidad o
hipersexualidad) y en los habitos
alimentarios. La conducta es estereotipada
y perseverativa. Puede mostrar
hiperactividad o apatia y somnolencia. Las
alteraciones cognoscitivas se desarrollan
tardiamente 'y afectan la atencion,
abstraccion, planificacion y solucién de
problemas con relativa perseveracion del
lenguaje y de las funciones viso-espaciales.

Los hallazgos neuropatolégicos mas
comunes en la DFT incluyen una atrofia
bilateral y simétrica de las regiones
frontotemporales, junto con una
degeneracion del estriado. Puede existir
una correlacion entre la presentacion clinica
y el area de atrofia: la corteza orbitofrontal
medial se encuentra mas afectada en
pacientes que presentan hiperactividad y
deshinibicion, mientras que la corteza
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dorsolateral presenta mas dafio en aquellos
que presentan apatia. En algunos casos se
presenta degeneracién estriatal
acompafiada de alteraciones limbicas y del
estriado que produce en este subgrupo de
pacientes el desarrollo de conductas
estereotipadas y ritualisticas, ademas de un
sindrome de rigidez hipokinética
(Constantinidis, 1985).

A nivel microscopico se han  descrito
diferentes sustrastos patolégicos:
inclusiones ubiquinadas, depositos Tau,

Tabla 1
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cuerpos de Pick y neuronas acromaticas
tumefactas o células de Pick (Neary, 1999).

Los criterios diagnésticos que pueden
ayudar al clinico a identificar este trastorno
y sus manifestaciones clinicas (The Lund
and Manchester Groups, 1994; Neary,
1999; Neary et al., 1998) se resumen en la
Tabla 1. Sin embargo, debido a que la
localizacién de la patologia en el sistema
frontal puede localizarse en las regiones
anteriores, mesiales o laterales de la
corteza frontal, la constelacion de los
sintomas puede variar enormemente.

Criterios para el diagndéstico clinico de demencia frontotemporal del Grupo de Lund y Manchester (1994).

Criterios principales

Trastornos de la conducta

e Inicio insidioso y progresion lenta

e Pérdida precoz de la introspeccion personal, negligencia en el cuidado personal

social

Signos precoses de desinhibicion
Rigidez e inflexibilidad mental
Conducta hiperoral

Conducta perseverativa y estereotipada
Conducta de utilizacion

Anosognosia precoz

Pérdida precoz de la introspeccion social, descuido de las normas de buen comportamiento

Distraibilidad excesiva, impulsividad, impersistencia

Sintomas afectivos

e Depresion, ansiedad, sentimentalismo excesivo, ideacion fija o de suicidio, delirio (en estados

iniciales, transitorio)

e Manifestaciones hipocondriacas (en estados iniciales, transitorio)

e Indiferencia emocional, apatia

Ausencia de iniciativa, inercia, pérdida de la espontaneidad

Alteraciones del habla

Reduccion progresiva del habla
Estereotipias en el lenguaje
Ecolalia y perseveracion

[ )
[ )
[ )
e Mutismo, en fase avanzada

Orientacion espacial y praxias

e (indemnes)

Signos fisicos
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Incontinencia urinaria precoz

Presion arterial baja y labil

Acinesia, rigidez, temblor, en fases avanzadas

Aparicion precoz de reflejos de desinhibicion cortical

Pruebas complementarias

Electroencefalograma normal en estadios con demencia muy evidente
e Pruebas de neuroimagen cerebral (estructural, funcional, o ambas): anormalidad de predominio

frontal, temporal anterior, 0 ambos

e Exploracién neuropsicolégica: alteracion intensa en las pruebas exploratorias de las funciones
frontales, en ausencia de trastorno notable de la memoria, el lenguaje y la percepcion espacial

Aspectos que apoyan el diagndéstico

e I|nicio antes de los 65 afios

e Antecedente de un trastorno similar en un familiar de primer grado
e Enfermedad de la membrana motora (paralisis bulbar, debilidad y atrofia muscular,

fasciculaciones)

Aspectos que excluyen el diagndstico

iniciales de la demencia

Mioclonias

Ataxia cerebelosa
Coreoatetosis

Inicio brusco, episodios intercurrentes de deterioro agudo

Traumatismo craneal previo préximo al inicio de las manifestaciones

Trastorno de memoria intenso en fases iniciales de la demencia

Desorientacion espacial, pérdida del entorno habitual o dificultad para localizar objetos en fases

Apraxia intensa en fases iniciales de la demencia
Logoclonias y pérdida rapida de la cadena de pensamiento

Deficiencias de tipo seudobulbar o de la médula espinal

Electroencefalograma con alteraciones intensas en fases iniciales de la demencia
Alteraciones de localizacion predominantemente posrolandica en las pruebas de neuroimagen

estructural o funcional o lesiones cerebrales multifocales en la TC o la IRM
e Resultados en las pruebas de laboratorio indicativos de disfuncion cerebral o de enfermedad
inflamatoria (p.ej., esclerosis multiple, sifilis, sida o encefalitis herpética)

Datos de exclusion relativa

e Alcoholismo crénico
e Hipertensién arterial de larga evolucion

o Antecedentes personales de evento vascular cerebral (claudicacion intermitente)

A pesar de que en los ultimos afios ha
habido avances en la caracterizacion clinica
de la DFT, el diagndstico diferencial con la
EA auln es problemética. Ambos trastornos
tienen un inicio insidioso, producen un
cuadro demencial que incluye disfuncion
ejecutiva y alteraciones linglisticas y
pueden presentarse alteraciones
comportamentales. Un  estudio que

comparé el diagnostico clinico y patdlogico
revel6 que el 85% de los pacientes con
patologia confirmada de Enfermedad de
Pick fueron mal diagnosticados en vida con
EA. (Mendez, Selwood, Mastri, & Frey,
1993).

El objetivo de la valoracion
neuropsicologica es determinar si la DFT
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tiene  caracteristicas  distintivas  que
permitan su distincién, por lo menos en las
fases iniciales, con otras demencias y en
particular con la EA, de ahi la relevancia de
la valoracién neuropsicolégica como una
herramienta para ayudar al diagnéstico de
esta demencia.

El diagnéstico diferencial entre la EA 'y DFT
es relevante dado las diferencias en el
pronostico  (Binetti, Locascio, Corkin,
Vonsattel, & Growdon, 2000) y en las
estrategias de tratamiento farmacologico
(Perry & Miller, 2001) que pueden utilizarse
debido a diferentes sistemas de
neurotrasmisores  involucrados  (Qume,
Zeman, & Stratmann, 1994; Rahman,
Sahakian, Hodges, Rogers, & Robbins,
1999; Sparks & Markesbery, 1991).

Reportamos el caso de una mujer de 51
afos que presenta deterioro general tanto
en su conducta como en su funcion
intelectual. La historia clinica muestra un
deterioro progresivo que se detectd hace
aproximadamente tres afos y se inicié con
trastornos comportamentales.  Presentd
apatia y falta de interés en sus actividades
profesionales, lo que se interpret6 como un
cuadro depresivo. Progresivamente
present6 distraccion, desorganizacion vy
alteraciones de memoria que afectaron su
desempefio profesional por lo que dejo su
trabajo y se dedic6 al hogar. Actualmente,
presenta severos problemas de memoria y
de acuerdo a su hermana “se le olvidan
cosas que se hablaron hace 15 minutos,
personas que alguna vez le fueron
cercanas 0 simplemente sus datos
personales”.

Al principio se confundi6 con falta de
voluntad y de cooperacion y sospechaban
una depresion, por lo que recibié
tratamiento farmacolégico con
antidepresivos y terapia psicologica. Los
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medicamentos no mejoraron los sintomas.
Desde hace algunos meses depende de su
pareja para ejecutar las tareas domésticas
(i.e., lavar, planchar y preparar los
alimentos).

La paciente es originaria de lItalia, pero
reside en la Ciudad de México desde los 10
afios. Tiene estudios de Literatura vy
Periodismo de la Universidad de Berkley,
California. Trabajaba como periodista e
impartia clases a nivel universitario. Desde
hace 8 afios dejé de trabajar y se dedica al
hogar.

Actualmente vive con su pareja y con su
hijo de 8 afios, es funcionalmente
independiente para la ejecucion de las
tareas de la vida diaria, aunque ha
disminuido su aseo personal y descuidado
a su hijo. Recientemente presentd perdida
de control de esfinteres.

Antecedentes médicos y familiares. No se
reportan antecedentes médicos relevantes,
no existen enfermedades sistémicas o
neurologicas, historia de traumatismos
craneoencefalicos, consumo de alcohol ni
de drogas. En los antecedentes familiares
se reporta que una tia materna presenté un
cuadro similar que duré cuatro afios y murio
a los 53 afios.

Examen fisico y neuroldgico. El examen
fisico general fue normal. El examen de los
nervios craneales y fondo de o0jo no
revelaron anormalidades. Las funciones
motoras y sensitivas fueron normales. Los
andlisis  hematicos rutinarios  fueron
normales y el analisis seroldgico para VIH y
sifilis fueron negativos.

Valoraciébn  neuropsicolégica.  Pruebas
administradas.
1. Neuropsi: Bateria de  Evaluacion

Neuropsicolégica Breve para Hispano-
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hablantes  (Ostrosky-Solis, Ardila, &
Rosselli, 1999).

Es un instrumento breve para la exploracion
de diversas funciones cognoscitivas que fue
estandarizado y validado en poblacion
hispanohablante. Los datos normativos
fueron obtenidos de una muestra de 1640
sujetos en cuatro rangos de edades (16-30,
31-50, 51-65 y 66-85 afos) y cuatro niveles
de escolaridad (nula, 1-4, 5-9 y méas de 10
afios). Incluye una breve historia clinica en
donde se exploran antecedentes médicos y
farmacologicos relevantes. Incluye la
valoraciébn de las siguientes areas: (1)
Orientacion; (2) Atencién y concentracion;
(3) Codificacién; (4) Lenguaje; (5) Lectura;
(6) Escritura; (7) Funciones conceptuales;
(8) Funciones motoras; y (9) Evocacion. En
total, se obtienen 26 puntajes diferentes. El
puntaje total maximo es de 130. El tiempo
de administracion es de 25 a 30 minutos.

2. Bateria de Lobulos Frontales (Flores,
Ostrosky, & Lozano, en prensa en este
namero).

Instrumento que evalla varias funciones
ejecutivas relacionadas con los diferentes
sistemas frontales. Incluye 12 tests: (1)
Prueba de laberintos, (2) Prueba de Stroop,
(3) Tarea de sefialamiento autodirigido, (4)
Prueba de cartas, (5) Prueba de secuencias
inversas, (6) Prueba de clasificacion de
cartas, (7) Memoria de trabajo verbal, (8)
Memoria de trabajo viso-espacial, (9)
Fluidez verbal, (10) Clasificacion semantica,
(11) Abstraccion, y (12) Meta-cognicién. El
tiempo de administracion varia de 40 a 50
minutos. Las normas se obtuvieron de 300
participantes mexicanos de edades 6 a 50
afios. El puntaje promedio es de 100 con
una desciacion estandar de 15. Se
proporcionan puntajes especificos para
cada sub-test.

3. Inventario de Depresion de Beck (Beck &
Steer, 1993).

Es una prueba de 21 reactivos presentada
en un formato de opcién multiple la cual
pretende medir la presencia y el grado de
depresién en adolescentes y adultos. Cada
uno de los reactivos del inventario
corresponde a una categoria especifica de
un sintoma y/o actitud depresivo(a). Los
reactivos estan resumidos para obtener un
puntaje total que puede ir de 0 a 63 de
acuerdo con la version estandarizada en
poblacién mexicana (Jurado et al., 1998),
un puntaje entre 0-9 es normal, de 10-16
depresion leve, de 17-29 depresion
moderada y de 30-36 depresion severa.

4. Inventario de Ansiedad de Beck (Beck,
Epstein, & Brown, 1988).

Fue desarrollado para contar con un
instrumento que discrimine los sintomas
derivados de la ansiedad y de la depresion
mostrando validez convergente. La escala
consiste de 21 reactivos, cada uno describe
un sintoma comuin de ansiedad. El sujeto
califica el grado en que se ha sido afectado
por cada sintoma durante la semana
anterior a la evaluacioén, en una escala de 4
puntos que va de 0 a 3. Los reactivos se
suman para obtener un resultado total que
puede ir de 0 a 63. De acuerdo con la
versibn  estandarizada en  poblacion
mexicana (Robles, Varela, Jurado, & Paez,
2001). Un resultado entre 0-5 es normal, de
6-15 ansiedad leve, de 16-30 ansiedad
moderada y de 31-63 ansiedad severa.

5. Criterios diagnésticos para demencia
Frontotemporal (Neary, Snowden, &
Gustafson, 1998; The Lund & Manchester
Group, 1994). Refersise a tabla 1 e
Inventario del Comportamiento Frontal
(Kertez & Mufioz, 1998). Incluye 24
reactivos, seleccionados con base en los

132 Revista Neuropsicologia, Neuropsiquiatria y Neurociencias



criterios diagnosticos de The Lund &
Manchester Group (1994) y se agrupan en
comportamientos negativos (apatia, falta de
espontaneidad, indiferencia, inflexibilidad,
concretismo, abandono personal,
distractibilidad, falta de atencioén, pérdida de
insight, logopenia, disartia y mano ajena) y
deshinibicion (perseverancia, irritabilidad,
jocosidad, irresponsabilidad, impropiedad,
impulsividad, euforia, agresividad,
hiperoralidad, hipersexualidad, conducta de
utilizacién e incontinencia).

Resultados

Al examen se encontrd una paciente de 51
afos, con edad cronoldgica aparente a la
apariencia fisica, pero en deficientes
condiciones de alifio, higiene y arreglo
personal.

Durante la evaluacién mostr6 buen manejo
de las relaciones sociales. No existe
conciencia de enfermedad, reportd “no
entender porque acudia con esta
examinadora, aunque le parecia que la
examinadora era una buena persona”’. Se
encontré desorientada en tiempo (dijo estar
a finales del afo y finales de la semana),
persona (dijo tener demasiados afios y que
no tenia hijos sino que recientemente “se
integro a la familia un nino muy tierno®) y
espacio (no supo donde se encontraba).

En el NEUROPSI la paciente obtuvo un
puntaje de 75, clasificando dentro de un
rango de alteraciones cognitivas severas y
calificando mas de dos desviaciones
estandar por debajo de lo esperado para su
edad y grado escolar.

El lenguaje espontaneo fue fluido, con
adecuada articulacién, sintaxis y fonologia
pero conceptualmente vacio. Present6
olvido de palabras con ocasionales
parafasias de tipo semantico que no son

Demencia Frontotemporal

auto-corregidas. En la valoracién formal de
denominacion se detectdé severa anomia y
latencias largas para la recuperacién de
nombres de dibujos y objetos de alta
frecuencia. (15 de 30) Presentd
desintegraciébn semantica, por ejemplo,
denomino a un chivo como caballo, a una
bicicleta como carro y a una llave como
flauta.

En pruebas formales de fluidez verbal
mostré severas dificultades para generar
palabras dentro de categorias semanticas y
fonoldgicas, siendo capaz de generar
Unicamente 3 palabras en cada categoria
(promedio normal 18).

La comprensién del lenguaje oral esta
conservada. Ejecuté con facilidad 6rdenes
sencillas y fue capaz de seguir 6rdenes
complejas y de reconocer construcciones
activas y pasivas.

En la memoria antigua se encontré
confusion de fechas de eventos de su vida
pasada. No record6 tener un hijo, ni su
nombre. Dijo que el presidente de México
era “un hombre no muy bueno”.

La memoria inmediata (visual y verbal) esta
severamente disminuida. Existe también
una importante  disminucibn en el
almacenamiento de nueva informacion
(memoria a corto plazo). No hay una curva
ascendente de aprendizaje, logré retener 2
de 6 palabras comunes a pesar de la
presentacion repetida de las mismas
palabras durante tres ensayos. La memoria
diferida mostré una recuperaciéon deficiente
de huellas de memoria para palabras,
frases, parrafos y para material visual. No
logré evocar ninguna palabra y las claves
de reconocimiento no ayudaron a la
evocacion del material. En la evocacion
diferida de la figura semi-compleja del Rey-
Osterreith (version del NEUROPSI), la
paciente obtuvo un puntaje de 4 de 12.
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Las pruebas que exigieron un alto nivel de
atencion se vieron muy disminuidas. Fue
incapaz de retener mas de cuatro digitos en
secuencia progresiva y no fue capaz de
retener digitos en secuencia regresiva.

No se encontraron signos de agnosia visual
ni de agnosia espacial. Fue capaz de
identificar dibujos enmascarados y hacer
rotacion espacial de figuras geométricas.
No presentd apraxia construccional. Fue
capaz de copiar dibujos complejos. Sin
embargo, defectos en la programacion
afectaron el producto final.

No se observé alexia pero la comprensién
del lenguaje escrito es inversamente
proporcional a la dificultad del mismo. En la
lectura oral se salté lineas completas sin
autocorreccion. En la escritura no se
observé agrafia ni presento disortografias.

El reconocimiento de digitos, simbolos
matematicos y la ejecucién de calculos
sencillos se encuentra comprometido,
mostrd dificultades con el razonamiento de
problemas que implicaban efectuar
combinaciones de mas de dos célculos
aritméticos.

En la Bateria de Lobulos Frontales obtuvo
un coeficiente de 70, calificando méas de
dos desviaciones estandar por debajo de lo
esperado para su edad y nivel de
escolaridad. En todas las subescalas
mostré severas alteraciones. Se observd
desautomatizacion en la ejecucion de
movimientos simultaneos con las dos
manos y en movimientos sucesivos con
cada mano, siendo equivalente la dificultad
en cada mano. Mostré severas dificultades
en pruebas de razonamiento abstracto, por
ejemplo, la interpretacion de proverbios y
refranes comunes fue incorrecta. Reportd
que un perro y un caballo se parecen “por la
fuerza”. Estas dificultades también se
observaron en el manejo de material no

verbal. Por ejemplo, en la interpretacion de
figuras y en el ordenamiento de dibujos
para formar una historia coherente. No fue
capaz de realizar pruebas de categorizacion
como la clasificacion de tarjetas del
Wisconsin o el Test de Stroop. Present6
severas dificultades para cambiar de
estrategias e incapacidad para inhibir
respuestas sobreaprendidas.

Desde el punto de vista comportamental no
mostré sintomas de ansiedad ni de
depresion, sin embargo esto fue debido a la
poca introspeccién y comprension de lo que
le esta sucediendo. En las escalas de
depresion y ansiedad obtuvo un puntaje de
6. Durante varias tareas presentd
perseveraciones, siendo incapaz de
cambiar de set mental y repitiendo las
respuestas anteriores. Al pedirle que
escribiera su nombre, dijo “con mucho
gusto” y escribié con mucho gusto.

La paciente cumple con los criterios de
inclusiébn para el diagnostico clinico de
demencia frontortemporal, postulados por
Lund y Manchester (1994) (ver Tabla 1),
presentando comportamientos negativos
como apatia, falta de espontaineidad,
inflexibilidad, concretismo, descuido
personal, falta de atencion, pérdida de
introspeccién. En el inventario de
compartamiento frontal obtuvo un puntaje
de 43, que la clasifica con sintomas
frontales de moderados a severos.

Estudios de neuroimagen y EEG

La Resonancia Magnética Cerebral revel6
una atrofia parenquimatosa frontoremporal
caracterizada por “ensanchamiento” del
espacio subaracnoideo sin evidencia de
hipertension intracraneal (ver Figura 1).

La Figura 2 muestra trazos del registro
electroencefalografico, en el cual se
observan paroxismos de punta y polipunta
onda en region frontal bilateral de mayor
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voltaje en el hemisferio derecho y una
lentificacion de la actividad cerebral
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generalizada.

MERR RS
} t T 19
(0 3 1
e S S B K5 sk
MEEY B
‘,, Y L,S&g;wrw 7:{

BNRBNBREER

A

Figura 2. Se muestran los trazos del registro electroencefalografico.

Discusion

Las manifestaciones clinicas iniciales de la
paciente, los cambios en la personalidad y
en el comportamiento junto con la
conservacion del lenguaje y de las
funciones viso-espaciales, corresponde a
una disfuncion progresiva de las funciones
ejecutivas. La edad de inicio es a los 48
afos, lo cual concuerda con los estudios
epidemioldgicos que reportan una edad de
inicio temprano en la DFT y que es

contrario a la edad de inicio tardia de la EA
en la mayoria de los casos (Neary, 1999).
La valoracion neuropsicoldgica revelé un
deterioro predominante de las funciones
ejecutivas y de la memoria. Los datos
disponibles de la historia clinica, el examen
médico, estudios electrofisiolégicos y de
neuroimagen sefialan alteraciones en areas
frontotemporales.

Se ha reportado que existe un perfil
cognitivo diferente entre la EA y DFT. Los
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pacientes con DFT muestran deficiente
ejecucion en pruebas de fluidez verbal, pero
mejor ejecucion en tareas visoespaciales y
memoria que los pacientes con EA. Este
perfil refleja una patologia regional
subyacente diferente. En la DFT se
presenta una alteracion severa en regiones
orbitofrontales, dorsolaterales y anteriores
del I6bulo temporal (Starkstein et al., 1994),
la cual afecta el comportamiento, la
conducta social y la ejecucion de tareas
cognitivas que involucran funciones (Stuss
& Benson, 1986). En contraste los
pacientes con EA presentan una alteracién
de areas temporales y parietales que son
consistentes con alteraciones en la
memoria episddica y deficiencias
visoespaciales (Thomas-Anterion , Jacquin,
& Laurent, 2000).

El estudio neuropsicolégico de nuestra
paciente revel6 alteraciones severas en la
fluidez verbal (semantica y fonolégica) y en
tareas que demandan funciones ejecutivas
como iniciacién y activacion de estrategias
de evocacion que dependen  del
funcionamiento frontal. No logré realizar
tareas dorsolaterales como la prueba de
clasificaciéon del Wisconsin. Encontramos
gue la paciente presenta una relativa
preservacion del lenguaje y, que las tareas
gque demandan funciones Vvisuales vy
visoespaciales, como disefio con bloques y
copia de la figura compleja, las cuales
dependen de funciones parieto-occipitales,
se encontraron menos afectadas. Estos
hallazgos son consistentes con reportes
clinicos de DFT (Johanson & Hagberg
1989).

Diversos estudios han sugerido que la
habilidad para diferenciar entre la DFT y la
EA se puede mejorar si se consideran los
perfiles cognoscitivos caracteristicos de
estos dos trastornos (Binetti, Locascio,

Corkin, Vonsattel, & Growdon, 2000; Forstl,
Besthorn, Geiger-Kabish, Sattel &
Schereitter-Gasser, 1996; Mathuranath,
Nestor, Berrios, Rakowicz, & Hodges, 2000;
Rascovsky et al, 2002). Nuestros
resultados concuerdan que en la DFT se
presenta una alteracion mas marcada de
las funciones ejecutivas. Sin embargo, es
importante realizar un andlisis cualitativo de
la ejecucibn del paciente ya que
alteraciones en la copia de disefos
complejos pueden estar asociadas a
deficiencias en la atencion y estrategias de
organizacion que dependen de los l6bulos
frontales. Tareas de memoria que enfatizan
estrategias de evocacién también pueden
estar influidas por alteraciones frontales.
Debido a que las alteraciones en los l6bulos
frontales pueden influir y confundir los
resultados que se obtienen en la valoracién
de otras &reas o dominios cognitivos, es
importante que la seleccién de instrumentos
neuropsicologicos minimice estas
posibilidades y ofrezca la posibilidad de
realizar tanto un andlisis cuantitativo como
cualitativo de la ejecucion del paciente.

El diagnoéstico diferencial entre la DFT vy la
EA es relevante desde el punto de vista
tedrico y clinico. Existen reportes de un
decremento en el numero de receptores
serotoninérgicos en el hipotdlamo y en los
I6bulos temporales y frontales en el cerebro
de pacientes con DFT en la autopsia

(Sparks &  Markesbery, 1991) vy
aparentemente los sintomas
comportamentales, incluyendo

impulsividad, depresion, necesidad de
carbohidratos 'y compulsiéon, pueden
responder favorablemente a inhibidores
selectivos de la recaptura de serotonina
(Swartz, Miller, Lesser, & Darby, 1997).
Mientras que el sistema colinérgico se
encuentra involucrado en la EA (Mendez et
al., 1993) y algunos investigadores reportan
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gue la administracion de farmacos
colinérgicos que se utlizan para el
tratamiento de la EA, pueden exacerbar los
sintomas psiquiatricos de los pacientes con
DFT (Miller et al., 1998). Los tratamientos
gue se estdn desarrollando para poder
tratar los mecanismos basicos, por ejemplo
tratamientos anti-amiloide en la EA,
requieren de un diagndstico clinico preciso.
Finalmente las alteraciones
comportamentales de la DFT pueden tener
un impacto devastador psicolégico, social y
financiero para el paciente y sus familiares.
El diagndstico temprano puede ayudar en
planear el manejo apropiado de los
pacientes antes de que sus conductas
tengan efectos devastadores (Robinson
2001; Perry & Miller, 2001). Concluimos que
el perfil cognitivo puede ser una
herramienta util en el diagnéstico diferencial
de la DFT, especialmente cuando se usa en
conjunto con estudios de neuroimagen.
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