Lenguaje oral en demencias frontotemporales.
Experiencia personal y revisiéon del tema

Oral language in frontotemporal dementia.
Clinical experience and review

Archibaldo Donoso S.', Paula Arecheta X.? y Rafael Gonzalez V.2

Frontotemporal dementia has 3 variants: frontal or behavioral (VF), progressive non fluent
aphasia (APnF) and semantic dementia (DS). This one frequently starts as a progressive fluent
aphasia (APF). In a series of 40 patients with clinical and brain imaging we found 31 VF, 6 APF
and only 3 APnF cases. The oral language in VF patients was usually abnormal, non fluent and
non informative; the number of ideas was reduced and some of them were out of context.
Seventeen out of 31 VF had aphasia, and the deficit of oral comprehension was frequent. Their
attitude was unusual, with severe dementia, apathy or euphoria. In groups APnF and APF the
speech was fairly informative, dementia was less severe and their attitude (anxiety) more
understandable than in the group VE. Fluency differentiates these groups. Only 2 subjects in the
group APF had a nonverbal semantic defect that led to the diagnosis of SD. We conclude that in
the VF, unlike the usual Alzheimer’s disease, there is a loss of interest in the communication

and in realize the attitude of the other.
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Introducciéon

L as demencias frontotemporales (DFT) son
enfermedades neurodegenerativas que com-
prometen especialmente los l6bulos 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 (EA) y las demencias por cuerpos
de Lewy**. Existen 3 subgrupos principales: a) la
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variante frontal (VF), en que destacan las altera-
ciones de conducta y del afecto; b) la afasia pro-
gresiva no fluente (APnF), con anomia, laconis-
mo, disartria y agramatismo; ¢) la demencia se-
madntica (DS) con un defecto conceptual verbal y
no verbal que habitualmente se inicia como afasia
progresiva fluente (APF)°. Ademads se han inclui-
do en el grupo de las DFT a la esclerosis lateral
amiotrofica asociada a demencia (ELA-D), la pa-
rélisis supranuclear progresiva (PSP), la degene-
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racion corticobasal (DCB) y la apraxia del habla
progresiva (AHP)>%7.

Para estudiar la expresion verbal en las DFT
debemos recordar que en el lenguaje se distin-
guen 3 aspectos: contenido, forma y uso®. El con-
tenido se refiere a las ideas; la forma a la selec-
cién y combinacién de fonemas, 1éxico y elemen-
tos gramaticales; y el uso o pragmadtica, a la ade-
cuacién al contexto, a las circunstancias y los
interlocutores. En las afasias vasculares se com-
promete fundamentalmente la forma del lengua-
je, se seleccionan mal las palabras o los fonemas,
los elementos gramaticales se usan mal; se pue-
den alterar el contenido o el uso, pero no son lo
nuclear. En las DFT, asi como en la enfermedad
de Alzheimer (EA), pueden existir trastornos en
los 3 aspectos del lenguaje’”.

La AHP se asocia a atrofia prefrontal bilate-
ral y generalmente es una taupatia, a semejanza
de la PSP y DCB; y a veces se asocia a ellas®’. En
cambio, las apraxias del habla vasculares se de-
berian a lesiones de la corteza insular anterior.
Debe diferenciarse de una disartria progresiva,
en la cual no existe variabilidad en la produccién
de los fonemas y que no se facilita con el lenguaje
automatico®. Puede asociarse a afasia en el len-
guaje escrito''.

Las afasias progresivas pueden ser fluentes y
no fluentes*. En la APnF existe un lenguaje no
fluente y agramatico, a veces AHP. La atrofia pre-
domina en la circunvolucién frontal inferior, cor-
teza premotora e insular anterior izquierdas. La
fluidez verbal con clave fonoldgica estd disminui-
da. Generalmente, presentan anomias y parafasias
fonémicas, a veces repiten la silaba inicial de la
palabra; las parafasias verbales y neologismos son
menos frecuentes. A pesar de estas dificultades su
discurso es mds informativo que fluente. En la
escritura tienen paragrafias grafémicas y agrama-
tismo”'>",
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En la APF los pacientes presentan un lenguaje
fluente con reduccién en las palabras de conteni-
do y circunloquios; la gramatica esta relativamen-
te conservada. No hay parafasias fonoldgicas y si
multiples parafasias semdnticas®. En la DS exis-
ten APF y un defecto semdntico verbal y no ver-
bal, que se expresa en el lenguaje como anomia,
parafasias semdnticas, fracaso en asociar la des-
cripcién con el nombre, para comprender pala-
bras aisladas; en el drea no verbal se expresa como
dificultad para reconocer o asociar dibujos, para
reproducir dibujos de memoria (a pesar de co-
piarlos bien)**!*!4. En la DS la atrofia es tempo-
ral anterior bilateral; puede predominar a dere-
cha con prosopagnosia, torpeza social, falta de
introspeccion, o a izquierda con anomia, defec-
tos en la comprensién verbal, en lectoescri-
tura®>!>!5, Por otra parte, las dreas de compro-
miso del hemisferio izquierdo en pacientes con
APF y APnF se sobreponen®.

Los limites entre DS y APF no son claros; se-
gun Mesulam el paciente con APF reconoce el uso
y propiedades de los objetos; en la DS el defecto
semdntico impide hacerlo'. Otros autores plan-
tean que el cuadro puede iniciarse como APF y
después falla la capacidad semdntica®*!"”. Un caso
que hemos seguido por anos presentaba compro-
miso frontal (apatia y cambio de hébitos alimen-
tarios) y temporal izquierdo (APF) sin defectos
semanticos no verbales, acorde con las ideas de
Mesulam'®*8.

En la VF se alteran las funciones ejecutivas; en
el lenguaje esto se manifiesta como defectos en su
uso y contenido. Se altera la espontaneidad del
discurso, su adecuacion a las expectativas del in-
terlocutor, la coherencia del relato; les cuesta
comprender y usar inferencias, (expresan sus de-
seos en forma directa, menos cortés), no com-
prenden los sarcasmos>*!°. La pérdida de cohe-
rencia se ha asociado a la atrofia frontal dorso-

*Se ha descrito una tercera forma, la afasia progresiva logopénica, con discurso poco fluente, anomia, parafasias fonémicas
y defectos en la repeticion, con buena comprension salvo agramatismo receptivo, similar a una afasia de conduccién.
Presenta atrofia temporal posterior y parietal inferior izq. Este cuadro se asocia al genotipo ApoE 4 y al depésito de
compuesto Pittsburgh en la corteza, lo que sugiere que podria corresponder a una EA mas que a DFT'>%,
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lateral derecha®. Ademds la falla ejecutiva se ex-
presa como dificultad en acceder al léxico y en la
memoria de trabajo verbal (fonolégica y orto-
grifica). En los enunciados se pueden encontrar
estereotipias, ecolalias, perseveraciones; pueden
agregarse afasias progresivas y suelen llegar al
mutismo.

El objetivo de este trabajo es mostrar los de-
fectos de algunos aspectos del lenguaje oral ex-
presivo en pacientes con DFT.

Material y Método

Desde hace mas de 30 afios aplicamos a nues-
tros pacientes con defectos cognitivos una pauta
de evaluacién neuropsicoldgica clinica que inclu-
ye lenguaje (denominacidén, interpretacién de
proverbios, discurso descriptivo, repeticién, com-
prension de 6rdenes y de estructuras gramatica-
les, lectoescritura), memoria, razonamiento, cal-
culo, esquema corporal orientacién, estado emo-
cional, atencidn, etc. Entre 1981 y comienzos de
2008 encontramos 40 casos que cumplian con los
requisitos diagnoésticos de las DFT que se presen-
tan en la Tabla 1%, tenfan TC o RNM cerebral y
registro de la descripcién de la Ldmina 1 de la

Tabla 1. Criterios diagnésticos de DFT*

1. Cambios conductuales o cognitivos que se expresan
como:

- Cambio precozy progresivo de la personalidad,
con dificultad en controlar la conducta, con
respuestas o acciones inadecuadas

- Cambio precoz y progresivo del lenguaje, con
dificultad para expresarse, nominar o acceder al
significado de las palabras

2. Estos cambios causan un defecto significativo en la
actividad social y/o laboral, y representan una caida
significativa con respecto al funcionamiento previo

3. El curso se caracteriza por un comienzo insidioso y
pérdida progresiva de las capacidades

4. Los defectos no se presentan exclusivamente en el
curso de un delirium

5. El diagnéstico no puede ser atribuido a otras
afecciones psiquidtricas (por ejemplo depresion)
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prueba de Boston*. La naturaleza del registro (fi-
chas de registro sistemdtico pero no prospectivo)
hizo que las fichas debieran ser revisadas mas de
una vez antes de incluir o excluir los pacientes en
alguno de los subgrupos. Por otra parte, el dis-
curso fue transcrito por uno de nosotros (AD) al
correr de la pluma, y no como una grabacién
transcrita por expertos en fonética como habria
sido de desear. El grado de demencia se clasificé
en dos niveles: moderada y severa. En las demen-
cias severas los pacientes tenian apraxias
(ideatoria y constructiva fueron las mas frecuen-
tes), afasia sensorial (en el grupo VF), sindrome
de Gertsmann, gran pérdida de iniciativa y mu-
chas veces no rendian en las tareas propuestas.
Cuando se les aplic6 un MM o MPC el puntaje
fue 50% o menos del maximo.

Los sujetos eran 18 hombres y 22 mujeres con
un promedio de edad de 61,35 afios; 6 fueron
diagnosticados como APF, 3 como APnF, 31
como VF. Los criterios diagndsticos para cada
subgrupo se presentan en la Tabla 2%; pero la

Tabla 2. Criterios diagnésticos de las variantes
de DFT*

Variante frontal:
1. Comienzo insidioso y progresion gradual
2. Deterioro precoz de la conducta social
3. Deterioro precoz de la regulacion de la conducta
personal
4. Embotamiento emocional precoz
5. Pérdida precoz dela introspeccién

Demencia semantica:
1. Comienzo insidioso y progresion gradual
2. Defecto del lenguaje con discurso fluente vacio,
pérdida del significado de las palabras o
parafasias semdnticas
3. Defectos en el reconocimiento de rostros
familiares y objetos
. Respeto del pareo visual y copia de dibujos
. Respeto de la repeticién de palabras
. Conservacién de lalectura en voz altay de la
escritura al dictado de palabras de ortografia
regular

AN U1 W~

Afasia progresiva no fluente:
1. Comienzo insidioso y progresion gradual
2. Habla espontdnea no fluente con agramatismo
y/o parafasias fonémicas y/o anomia
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evaluacién semdntica no verbal se aplicé sélo a
algunos casos y por eso nuestros grupos fueron
VF, APnF y APF. Sé6lo en dos casos de APF la
asociacion con demencia moderada y un defecto
semdantico no verbal permitié concluir que exis-
tfa una DS™.

Resultados

Se presentan en las Tablas 3, 4 y 5; se mostra-
ran sucesivamente los hallazgos en los grupos VF,
APF y APnF.

En el grupo VF (31 casos) la mayoria de los
casos mostré una demencia severa, alteraciones
de la afectividad (apatia, euforia, irritabilidad,
escasa ansiedad), dependencia ambiental, afasias,
apraxias y elementos del sindrome de Gertsmann.
La mayoria mostré defectos préxicos, ya sea por
apraxia (constructiva, ideatoria o ideomotora)
o por no rendir en esas tareas; s6lo en 10 casos la
funcién préxica fue normal. El sindrome de
Gerstmann completo se encontr6 en 18 casos, en
3 fue incompleto y en 4 casos el paciente no rin-
dio; sdlo 6 casos rindieron normalmente en esas
tareas. El sindrome de dependencia ambiental se
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explor6 en 26/31 casos y en la mayoria estuvo
presente, pero muchas veces era transitorio o
parcial: al preguntarle por qué imitaban o usa-
ban objetos puestos frente a ellos sin pedirselo,
algunos pacientes decian “crei que debia hacer-
lo” y luego se abstenian de realizar la imitacién o
uso de objetos.

Los hallazgos del lenguaje se presentan en las
Tablas 4 y 5. El discurso fue no fluente y no in-
formativo en la mayoria de los casos VF, y en 2
casos existia un mutismo. Diecisiete sujetos pre-
sentaron algun tipo de afasia, y s6lo en 3 el len-
guaje fue considerado normal; dos tercios tenian
un defecto evidente en la comprensién auditiva.
En el discurso descriptivo se aprecié reduccion
del nimero de ideas, que muchas veces eran in-
completas y a veces no atingentes. La pobreza del
discurso se expresé en la reducciéon del nimero
de palabras; la relacién entre palabras de conte-
nido (sustantivos, verbos, adjetivos) y funciona-
les (preposiciones, adverbios, conjunciones) fue
similar a lo normal. En concordancia con sus
afasias, se registraron parafasias de diferentes ti-
pos; también se observaron perseveraciones en
palabras, frases e ideas.

En 3/6 casos del grupo APF las demencias fue-

Tabla 3. Caracteristicas clinicas de los pacientes con DFT

Diagnésticoyn Variante frontal Afasia fluente Afasiano fluente Control
n=31 n=6 n=3 n=>5
Sexo femenino 15/31 5/6 1/3 3/5
Edad afos 59,7 58,7 65,0 > 60
Evolucidn afios 33 2,8 2,0 -
Escolaridad afos 9,7 8,5 13,3 >6
% demenc. severa 77,4 50 33 0
% apatia 61,3 16,7 - 0
% euforia y/o pueril 32,3 - - 0
% irritable 22,6 - - 0
% ansioso 6,5 66,7 66,7 0
% afasia 61,3 100 100 0
% apraxias y/o no rinde 67,7 66,6 33,3 0
% sd.Gerstmann 58,1 33,3 333 0
% dependencia ambiental 65,4 50 333 0
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Tabla 4. Discurso descriptivo oral de los pacientes con DFT

Diagnoéstico V. frontal AP fluente AP no fluente Control
Discurso
Fluente/no fluente 14/17 6/0 0/3 5/5
Informativo/no inf. 10/21%** 2/4 0/3 5/5
Ideas/sujeto
- Total 2,6 4,5 14 8,4
- Completas 0,3 0,2 0 78
- Incompletas 2,3 43 1,3 0,6
- Atingentes 1,6 1,5 0,7 6,6
- Inatingentes 1,0 3,0 0,7 0,0
Palabras/sujeto
Total 33,3 50,7 28,3 59,4
- De contenido 16,5 20,8 14,7 23
- Funcionales 16,9 29,8 13,7 26,6
Errores gramaticales/sujeto
Agramatismo 0,1 0,5 0,3 0,0
Disintaxis 0,3 0,5 0,7 0,0
Parafasias/sujeto
Fonémicas 0,3 1,0 1,3 0,0
Semanticas 0,3 0,7 0,0 0,4
Verbales 0,2 0,8 0,3 0,0
Neologismos 0,5 0,8 1,3 0,0
Totales 1,3 33 2,9 0,4
Perseveracion/sujeto
Palabras 0,7 0,5 0,7 Np
Ideas 0,3 0,2 0,3 Np
Pausas/sujeto 7,5 9,0 17,0 44

***Incluye 2 casos de mutismo.

ron severas (no tanto como para no rendir), en
los otros 3 fueron moderadas. Cuatro presenta-
ron apraxias; los signos de dependencia ambien-
tal y el sindrome de Gerstmann fueron menos
frecuentes que en el grupo anterior. Su actitud
era mas adecuada, sélo 1 era apatico y 4 mostra-
ron ansiedad. El discurso fue fluente pero poco
informativo, lo que es concordante con los tipos
de afasia (Wernicke, sensorial transcortical,
amnésica). Esto se expresaba en que el nimero
de palabras era cercano a lo normal, pero con
menor numero de ideas atingentes y completas.
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Usaron mads palabras funcionales que de conte-
nido (sustantivos, verbos y adjetivos), pero la
proporcién era préxima a la del grupo control.
Existian circunloquios, parafasias verbales, para-
fasias fonémicas y neologismos. Se detectaron
perseveraciones de ideas y de palabras. Finalmen-
te, a pesar de ser afasias fluentes presentaban mas
pausas que los normales, generalmente por ano-
mia.

Sélo 1 de los 3 sujetos del grupo APnF tuvo
una demencia severa, con apraxias, sindrome de
Gertsmann y dependencia ambiental; los otros
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Tabla 5. Otros aspectos del lenguaje oral en los pacientes con DFT

Diagnésticoyn V. frontal AP fluente AP no fluente
n=31 n==o6 n=3
Afasia 17 6 3
Wernicke 5 3 -
Sens. transcortical 1 1 -
Amnésica 6 2 -
No fluente mixta 5 2
Broca - - 1
Defecto discurso (no afésico) 21 (2 mutismo) - -
Denominacion
% correcto 54,4 56,2 58,3
Casos con parafasiasfonémicas o neologismos 6 3 2
Casos con parafasias verbales o circunloquios 17 3 1
Casos que comprenden s6lo 6rdenes simples 11 1 1
Casos que repiten bien frases cortas 15 2 0

2, con menor deterioro cognitivo, mostraron an-
siedad persistente. Dos de las afasias fueron no
fluentes mixtas y la otra de Broca; fallaron en la
repeticién mds que en la comprensiéon. Su dis-
curso era no fluente y poco informativo, con mu-
chas pausas, con agramatismo o disintaxis; el nad-
mero de palabras fue menor que en los otros gru-
pos y usaron mads palabras de contenido que fun-
cionales. Las perseveraciones fueron similares a
los de los otros grupos.

Discusiéon

El diagnéstico definitivo de DFT es histo-
légico, comprobacién con la cual no contamos
en nuestro medio?"*. Sin embargo, hemos logra-
do encontrar todas sus variantes (VF, APF y DS,
APnF); ademds hemos visto AHP, ELA-D, PSP y
DCB a las cuales no nos referiremos en este mo-
mento. La proporcién de estas formas difiere de
lo descrito, ya que hay escasa representacion de
la DS y de la APnF"*% En el caso de las DS, atri-
buimos su escaso nimero a que en varios ocasio-
nes deberiamos haber evaluado la capacidad de
asociacion semdantica y no lo hicimos'. Con res-
pecto a las APnF, se perdié s6lo un caso en que
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no se habia registrado la descripcién oral de la
lamina 1 del test de Boston.

En la VF existia generalmente una demencia
severa, muchas veces acompanada de afasias,
apraxias y sindrome de Gertsmann; o sea eviden-
cias de un compromiso temporal posterior y
parietal. Estos pacientes habitualmente eran
anosognosicos y el afecto predominante era la
apatia o la euforia pueril. La severidad de estos
cuadros contrasta con el espectro de pacientes con
EA, ya que hemos visto desde el adulto mayor
que consulta por temor a la demencia, el dete-
rioro cognitivo leve amnésico y las demencias de
severidad muy diversa®. S6lo excepcionalmente
hemos encontrado un paciente que tenia una
DFT inicial (no incluido en esta serie por ser muy
reciente). Esto nos hace suponer que si un adulto
mayor presenta fallas de la memoria, él mismo o
su familia sospechan una enfermedad cerebral y
consultan a un neurélogo; en cambio, si presen-
ta alteraciones conductuales puede ser rechaza-
do por su familia o si consulta a un especialista,
seria un psiquiatra. Por otra parte, los pacientes
con APF y APnF, que comenzaron con defectos
del lenguaje, consultaron antes, con menos tiem-
po de evolucién y menos deterioro cognitivo.

Existiendo en muchos pacientes con VF una
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demencia y una afasia, no es raro que el discurso
sea generalmente no informativo y pobre, con
ideas incompletas o no atingentes, a veces perse-
verativas, con anomia y parafasias si existia
afasia’. Si hubiéramos analizado un discurso na-
rrativo extenso, como hizo Ash, probablemente
habriamos pesquisado mds facilmente las faltas
de coherencia®.

En el grupo APF el defecto del lenguaje habia
precedido y era mas importante que la demen-
cia, y su actitud era mayoritariamente de ansie-
dad y no de apatia. Sin embargo, se ha senialado
que su conducta es menos adecuada que la de los
pacientes con APnF y cercana a la de los pacien-
tes VF®. El discurso era mds fluente que en este
ultimo pero no era informativo; existia una re-
ducciéon moderada del nimero de ideas, pero
muchas eran no atingentes o incompletas. Eran
frecuentes la anomia y las parafasias, tuvieron
mayor proporcién de parafasias semdnticas y ver-
bales; pero también encontramos parafasias foné-
micas (que serian caracteristicas de las APnF)>".
Ademads existia una discreta reduccién de las pa-
labras de contenido frente a las funcionales. La
mayoria tuvo defectos en la comprensiéon de 6r-
denes de mas de 1 6 2 elementos y en la repeti-
cién de frases con mds de 3-5 palabras. Estos pa-
cientes generalmente repiten bien sustantivos ais-
lados pero fallan al seiialar el referente de la pa-
labra®. Nuestros casos repetian y sefialaban bien,
pero los dibujos correspondian a objetos frecuen-
tes y muy diferentes entre si, lo que lo hace una
tarea poco sensible; en el trabajo de Hodges, de-
bian buscar el referente en una serie de objetos
similares, por ejemplo aves con largas patas y pico
prominente”?,

En el grupo APnF, de sélo 3 pacientes, encon-
tramos 2 afasias no fluentes mixtas y una afasia
de Broca. Fueron los pacientes mds lacénicos,
emplearon menos del 50% de las palabras usadas
por el grupo control; su discurso fue poco fluen-
te y poco informativo, con numerosas pausas y
mala repeticién. Esta mala repeticién se asocia-
ria a una comprensién adecuada de palabras ais-
ladas y contrastarfa con la de pacientes con DS,
que no comprenden por su defecto semdntico
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pero repiten ya que la fonologia estd respetada®.
El mayor compromiso fonoldgico también se ex-
presa en el predominio de parafasias fonémicas y
neologismos™". Sélo uno de ellos tuvo una de-
mencia severa y otros defectos importantes; los
otros 2 mostraban marcada ansiedad por sus li-
mitaciones, lo que nos hizo suponer hace anos
que la ansiedad, mds importante que en pacien-
tes con afasias vasculares, era parte del cuadro
clinico”.

Con respecto a la comprensién auditiva, sélo
1/3 de los pacientes VF tuvo una comprension
normal o casi normal; 2/3 de ellos fueron inca-
paces de comprender 6rdenes simples con 3 6 4
elementos o estructuras gramaticales pasivas (“el
perro es perseguido por el nino”). Los defectos
eran especialmente notorios en los pacientes con
afasias fluentes y/o demencias severas. Se ha he-
cho hincapié en que la comprensién de una frase
(mds alld de las palabras aisladas a las cuales se
hizo referencia a propésito de la DS) implica un
procesamiento gramatical y recursos ejecutivos,
especialmente memoria de trabajo®. Los sujetos
con APnF fallaron con las sentencias gramatical-
mente complejas, al tiempo que la activacion
metabolica en la corteza frontal inferior izquier-
da ventral (asociada al procesamiento gramati-
cal) era menor que lo normal. En cambio sujetos
con VF (sin afasia), con mala comprensiéon de
frases largas, tenian un déficit en la activacién
metabolica de la corteza frontal inferior izquier-
da dorsal (asociada con la memoria de traba-
jo)®. Finalmente, a propdsito de los pacientes que
no rendian al darles instrucciones verbales (o
gestuales), podemos plantear que en ello influian
el defecto en comprensién lingiiistica (o de la pan-
tomima), el defecto en la comprensiéon de la si-
tuacion y el defecto emocional.

La biologia molecular de estas afecciones es
un tema de interés. La APnF asociada a AHP,
con atrofia premotora, del drea motora suple-
mentaria y frontal péstero inferior, generalmen-
te es una taupatia. En cambio, si no hay AHP y
existe atrofia frontal posteroinferior izquierda,
es una proteinopatia TDP-43 con ubiquitina, asi
como la DS con atrofia temporal anterior, la VF
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con atrofia frontal medial y temporal anterior y
la ELA-D®’. En algunas ocasiones la VF presenta
la patologia caracteristica de la enfermedad de
Pick y corresponde a una taupatia’. Por otra par-
te, se ha comprobado que cuadros con clinica de
DFT (APF, APnF, DS y VF) pueden correspon-
der, aunque sea excepcionalmente, a una EA.
Para terminar, podemos comparar nuestras
observaciones con lo que hemos visto en los pa-
cientes con EA. A primera vista, los resultados
son muy similares: hay afasias, alteraciones del
contenido del discurso, pobreza de ideas, a veces
aparicion de ideas no atingentes®’. Sin embargo,
el comienzo como afasia progresiva es relativa-
mente frecuente en las DFT y excepcional en la
EA**%. Existen diferencias en algunas tareas, por
ejemplo en fluidez verbal los pacientes con EA
rinde menos en fluidez seméntica que fonoldgica
y repite items (por su falla de memoria episddica);
en cambio, en la DFT estd peor la fluidez
fonoldgica (por la falla ejecutiva) y no repiten®.
En la DS la fluidez verbal estaria afectada porque

Resumen
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las lesiones temporales izquierdas interfieren con
la capacidad semdntica pero existe relativo res-
peto hipocdmpico (memoria episddica).

La diferencia mds importante en el didlogo se-
ria la actitud del paciente. Si comparamos pa-
cientes con EA y con VF, sin afasia, en los prime-
ros se aprecia conservacion de las convenciones
sociales y la cortesia (“fachada social”), y actitu-
des inadecuadas por apatia y prescindencia o
proximidad excesiva en los otros. En la EA tien-
de a conservarse la intencién comunicativa, el de-
seo de transmitir o recibir la informacidn; en la
DFT se altera o se pierde en forma precoz”. Si
reconocemos que un didlogo es mds que un in-
tercambio de informacién lingiistica, podemos
senialar que el paciente con EA es mas sensible al
modo en que se le responde (con afecto o con
dureza) que el paciente con DFT. No hemos me-
dido esta actitud, no contamos con instrumen-
tos confiables y vélidos para hacerlo; pero cree-
mos el diagndstico clinico también debe basarse
en impresiones.

Las variantes de las demencias frontotemporales son la variante frontal (VF), la afasia progresiva
no fluente (APnF) y la demencia semdntica (DS), que se inicia como afasia progresiva fluente
(APF). En una serie de 40 pacientes con estudio clinico e imagenologico encontramos 31 casos
VE, 6 casos APF y 3 APnF. El lenguaje de los casos VF sélo a veces fue normal; se caracterizaba
por ser poco informativo y poco fluente, con reduccion de las ideas atingentes y aparicion de
ideas no atingentes o perseverativas. Diecisiete eran afdsicos y 2/3 tenian defectos de comprension.
Su actitud era inadecuada, con demencia severa, apatia o euforia. En los grupos APF y APnF el
discurso era relativamente informativo; la demencia era menos severa y la actitud mds
comprensible (ansiedad) que en el grupo VF. La fluidez diferenciaba esos grupos. Sélo en 2
sujetos del grupo APF se comprobé un defecto semdntico no verbal que permitié diagnosticarlos
como DS. Se plantea que en la VE, a diferencia de la enfermedad de Alzheimer, existe una
pérdida del interés comunicativo y del darse cuenta de la actitud del otro.

Palabras clave: Demencia frontotemporal, afasia progresiva, demencia semdntica.
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