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Anartria o apraxia del habla progresiva
Progressive anarthria or speech apraxia

Archibaldo Donoso S.!, Rafael Gonzalez V.! y Pablo Venegas E.!

Two cases of progressive anarthria are reported; we remarck their close but distinct relation with
speech apraxia. Both of them were older female, with a progressive loss of speech, bilateral
paresis of lower face, tongue and palatal muscles. They also had mild pyramidal signs and a
fronto-subcortical cognitive deterioration. Brain TC and MRI were within normal limits. One
of them had a possible progressive supranuclear palsy, the other one a possible corticobasal
degeneration. The analysis of similar cases reports let us to conclude than there are several
pathologies that can cause a progressive pseudobulbar palsy. The final diagnosis must be by

postmortem examination of the brain.
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Introducciéon

E n los ultimos anos se han publicado casos
que demuestran (con autopsia) que las en-
fermedades neurodegenerativas pueden tener una
presentacion atipica. A modo de ejemplo, en la
enfermedad de Alzheimer se han descrito afasias
progresivas, sindromes frontales, defectos visua-
les, y otros'. Destacan entre ellos la apraxia del
habla (AH) progresiva descrita en la tltima dé-
cada®’. La AH ha sido definida como una altera-
cién de la programacion del habla, con dificul-
tad para iniciar la palabra, articulacién lenta y
distorsion variable de los fonemas’. Los pacien-
tes intentan autocorregirse, muchas veces sin éxi-
to. Existe una disociacién automdtica volunta-
ria, la articulaciéon es mucho mejor en el habla
automdtica que en la voluntaria. En cambio, en
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las disartrias la distorsién articulatoria es inva-
riable y no presentan disociacién automatica vo-
luntaria. Nuestra experiencia se refiere a dos ca-
sos de pérdida progresiva del habla que desea-
mos comentar por lo inhabitual de estos cuadros;
una de ellas pudo ser una pardlisis supranuclear
progresiva, la otra una degeneracién cortico-

basal.

Presentacion de los casos

Caso 1. Mujer de 74 anos, médico jubilado,
con antecedentes de hipertensién arterial y dia-
betes mellitus en tratamiento. A los 71 afios se
inicié una insidiosa y progresiva dificultad para
pronunciar; a los 73 se agregaron disfagia ilogi-
ca, accesos de risa y llanto exagerados y torpeza
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manual. Al momento de consultar (1992, a los
74 anos) el habla se habia hecho ininteligible, exis-
tia gran labilidad emocional y su actitud era pue-
ril. No existian antecedentes de cuadros similares
en la familia.

El examen neurolégico mostré una paciente
vigil, colaboradora, tranquila. La marcha era pe-
sada, sin paresias. Los reflejos tendinosos esta-
ban exaltados (excepto aquilianos); la sensibili-
dad era normal (salvo apalestesia en los pies).
No existia dismetria. Destacaba una anartria, los
intentos de hablar producian sélo débiles soni-
dos inarticulados. La motilidad ocular mostraba
limitaciéon de la mirada hacia arriba e impersis-
tencia en las miradas laterales; ademas existia una
apraxia palpebral, el pestaneo espontineo y el
reflejo corneal eran normales pero era incapaz
de cerrar los ojos en forma voluntaria. Existia
diparesia facial inferior con movimientos labia-
les lentos y poco amplios; la movilidad de la len-
gua y el velo era escasa; no existia atrofia lingual.
La mandibula se mantenia caida, con reflejo
maseterino exaltado.

El deterioro cognitivo era evidente en la apa-
tia ante su situacion, en la prueba de Matrices
Progresivas Coloreadas donde obtuvo 8/24 pun-
tos; en sus errores en el calculo escrito, en el fra-
caso en solucionar un problema sencillo. La flui-
dez semdntica escrita estaba reducida a 9 anima-
les en 60 segundos. Ademas existia una apraxia
constructiva leve, con defecto en la planificacién
al copiar un cubo. Por otra parte, la escritura
era normal.

En 1991 se habia realizado un electroencefalo-
grama (EEG) normal; una electromiografia
(EMG) de las extremidades, que mostré sdlo
compromiso neuropatico moderado distal en ex-
tremidad superior derecha. En 1992 se realiza-
ron tomografia computada (TAC) y luego reso-
nancia magnética cerebral (RM), normales, sin
lesiones isquémicas; y un SPECT (tomografia de
emisiéon de fotén dnico) que mostrd discreta
hipoperfusion frontal. Se le indic6 un placebo.

Se controlé por ultima vez en 1993. La disfa-
gia era mds severa, caminaba con lentitud, re-
queria ayuda para vestirse, tenia frecuentes olvi-
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dos y mostraba gran apatia con tendencia a per-
manecer en cama. La marcha era insegura, exis-
tia bradipsiquia, bradikinesia, rigidez de las 4 ex-
tremidades, con signo de Babinski y enganche
digital bilaterales. Tenfa escasas fasciculaciones en
musculos inter6seos. Fallecié postrada un ano
después.

Caso 2. Mujer de 66 anos, que consulté en
2007. Era diestra, duefia de casa, con 6 afios de
escolaridad; su ortografia era deficiente pero se
habia desempefniado como secretaria del curso del
hijo. No tenia antecedentes personales ni fami-
liares de importancia salvo hipertension arterial.
Su enfermedad se habia iniciado en 2005 con un
defecto progresivo del habla; al comienzo el de-
fecto articulatorio era variable. Continué desem-
penando bien sus actividades domésticas y no se
apreciaron alteraciones de la afectividad. Tenia
una “risa muda”, insonora, y discreta disfagia.

El examen neurolégico mostré una paciente
vigil, tranquila, despreocupada frente a su enfer-
medad. Existfa moderada lentificacién, pero la
marcha era normal, sin paresias; los reflejos
tendinosos estaban exaltados; los plantares eran
indiferentes pero con un signo de Pousseps (ab-
duccién del ortejo menor como seiial de com-
promiso piramidal) a derecha. La metria y sensi-
bilidad eran normales, y no presentaba movi-
mientos anormales. Existia diparesia facial de
predominio inferior, con movimientos de labios,
lengua, velo y mandibula limitados; y emitia s6lo
sonidos inarticulados y breves. Era capaz de es-
cribir y comprendia las 6rdenes verbales, pero
en la prueba Token test obtuvo 23/36 puntos. La
escritura mostré defectos de tipo lingiiistico, con
multiples fallas de ortografia, con sustitucién,
adicién u omision de grafemas. Fracasé tanto en
el dictado de palabras irregulares como de
logotomas; y era evidente un agramatismo seve-
ro. Por ejemplo, al describir la ldmina 1 del test
de Boston escribié “mamd seca plato caé agua
nifias galletas piso vitrita abierta la cosina mue-
ble” y al dictarle “en un trigal habia 5 perros”
escribié “trigua 5 perra”.

No tenia apraxias ideatoria, ideomotora, cons-
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tructiva ni del vestir; el estudio de la praxia oral
se vio interferido por la diparesia facial. No exis-
tian agnosias visuales ni del espacio, pero el
nistagmo optokinético era poco amplio. El dete-
rioro cognitivo se evidenciaba en su fracaso al
intentar solucionar un problema, obtuvo sélo 22/
30 puntos en Minimental test de Folstein, 8/17 en
la prueba FAB (Frontal Assessment Battery), 17/
36 en Matrices Progresivas Coloreadas. Sin em-
bargo, en pruebas de asociacién semantica rin-
di6 bien.

Una EMG de lengua y laringe fue normal, asi
como la nasofibroscopia, el EEG y la RM cere-
bral. Un PET scan mostré un hipometabolismo
fronto-parieto-temporal izquierdo. En un con-
trol telefénico en abril de 2008 se nos informé
que caminaba mal, no hablaba y se alimentaba
con papillas.

Comentario

Estas dos pacientes tienen muchos rasgos en
comun, ademds del sexo. En efecto, ambas pre-
sentaron un cuadro de tipo degenerativo que se
inici6 con alteraciones del habla, hasta llegar a la
anartria (o mutismo apréxico); este cuadro se
asociaba a un sindrome pseudobulbar con
diparesia facial, lingual y del velo, con hiperre-
flexia pero sin un signo de Babinski precoz; no
existia un compromiso evidente de motoneurona
inferior. A esto se agregaba deterioro cognitivo
de tipo frontal, con apatia y disfuncién ejecuti-
va.

El caso 1 present6 ademds una paresia de
mirada hacia arriba y una apraxia palpebral que
sugieren una pardlisis supranuclear progresiva
(aunque no tuvo distonia del tronco). En el caso
2 se agregd una agrafia lingiiistica progresiva, que
se interpreté como una afasia moderada cuyo
componente oral no se pudo examinar, pero el
mal rendimiento en el Token test y en el PICA
(Porch Index of Communicative Ability) confir-
maba el defecto lingiiistico. Por tratarse de un
defecto focal del hemisferio izquierdo, concordan-
te con los hallazgos del PET scan, se planted el
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diagnoéstico de degeneracion cérticobasal. Tanto
la parilisis supranuclear progresiva como la de-
generacion corticobasal son citadas como causa
de AH progresiva’.

La discusion de estos casos puede mirarse des-
de dos puntos de vista: como un sindrome pseu-
dobulbar progresivo, con disartria que llega a la
anartria, o como una AH progresiva. La mayo-
ria de los sindromes pseudobulbares son de ori-
gen vascular; el origen degenerativo es excepcio-
nal. La esclerosis lateral primaria es un cuadro
caracterizado por un compromiso piramidal len-
tamente progresivo —a veces durante décadas—
que generalmente predomina en el segmento
crural y se extiende lentamente hacia proximal.
Puede asociarse ocasionalmente a demencia, com-
promiso extrapiramidal, atrofia dptica; pero su
presentacién como sindrome pseudobulbar se-
ria excepcional*®. JL Gastaut present6 varios ca-
sos similares a los nuestros, con disfagia, “disar-
tria paralitica” y compromiso de la primera
motoneurona. La descripcién del trastorno del
habla fue insuficiente como para diferenciar en-
tre disartria y AH, y no menciond el estado
cognitivo de sus pacientes®.

Desde otro punto de vista, el cuadro clinico
de nuestros pacientes puede ser mirado como una
AH progresiva y no como una simple disartria.
No asistimos a la etapa inicial de nuestros casos;
sin embargo, algunos de los datos anamnésticos
del segundo caso apuntarian a una apraxia. Las
AH pueden ser el primer signo de una enferme-
dad neurodegenerativa, y es importante distin-
guirlas de la afasia progresiva: en la AH no existe
un trastorno del lenguaje, y los pacientes tienen
mejor respuesta a los métodos de comunicacién
aumentativa y alternativa que los afasicos’.
Josephs describi6 una serie de 17 casos con estu-
dio clinico y patoldgico; 7 se iniciaron como AH;
otros 7 como afasia progresiva, y en 3 coexistian
ambos cuadros; en varios casos se consigné
disartria espastica o hipokinética’; Duffy también
describié la asociaciéon de AH con afasia’. En los
casos de AH la RM mostré una atrofia bilateral
de la corteza premotora superior, precentral y
area motora suplementaria y de la cabeza del nt-
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cleo caudado. En cambio, en los casos de afasia
progresiva la atrofia era temporal izquierda, de
la corteza lateral y del hipocampo. El estudio pa-
tolégico mostré una paralisis supranuclear pro-
gresiva atipica en 6 casos, degeneraciéon cortico-
basal en 5, demencia frontotemporal ubiquitina
(+) en 5, y una enfermedad de Pick. Los que se
iniciaron con AH (pura o asociada) tenian una
taupatia (pardlisis supranuclear progresiva, de-
generacion corticobasal o enfermedad de Pick);
en los casos sin AH, s6lo en 1 existié una taupa-
tia’. Esto permitié a los autores asociar el defec-
to fonolégico con una patologia molecular espe-
cifica. En el seguimiento se observé que en algu-
nos casos de AH se agregaba una afasia; y en mu-
chos hubo parkinsonismo y/o apraxia ideomo-
tora. La aparicién de una pardlisis de la mirada
vertical permitié sospechar clinicamente una pa-
ralisis supranuclear progresiva. En esta serie los
pacientes no tenian deterioro cognitivo al inicio,
pero después se hizo evidente; los diagndsticos
patoldgicos permiten suponer que era de tipo
fronto-subcortical, similar al de nuestros casos?.
Recientemente se describié un caso de AH pro-
gresiva con demencia de tipo frontal e hipome-
tabolismo frontal bilateral cuya autopsia mos-
tr6 una mezcla de enfermedad de Alzheimer y
demencia por cuerpos de Lewy’.

Resumen

ARCHIBALDO DONOSO S., et al.

Frente a la asociacién de AH con lesiones
prefrontales bilaterales, cabe recordar el trabajo
de Dronkers que concluyd, en pacientes con AH
de origen vascular, que las lesiones responsables
comprometian la parte anterior de la corteza in-
sular izquierda®. En cambio, Hillis et al, encon-
traron una asociaciéon de AH con lesiones de la
corteza frontal posterior e inferior izquierda, del
area de Broca, y con lesiones postcentrales (lo
que recuerda el concepto de afasia motora
kinestésica de Luria)*'’. Hillis plantea que la ar-
ticulacién requiere la participacién de una red
de areas corticales, incluyendo parte del drea de
Broca, circonvolucién precentral y postcentral,
tal vez parte de la insula anterior®.

Para concluir, queremos hacer hincapié en dos
puntos: las enfermedades neurodegenerativas tie-
nen una presentacion tipica, pero no es excepcio-
nal que su presentacién sea distinta a la habitual,
como sefialdbamos en la introduccién. Frente a
esta realidad, para el estudio completo de estas
afecciones se hace indispensable contar con un
Banco de Cerebros. El segundo punto es que es
necesario afinar la semiologia clinica, en este caso
del habla. En este momento en que todos los diag-
noésticos parecen dados por las imagenes y otros
examenes, sin una semiologia precisa no pode-
mos avanzar en el conocimiento neurolégico.

Se presentan dos casos de anartria progresiva, discutiendo la relacion o el diagnéstico diferencial
con la apraxia del habla progresiva. En ambos casos se trataba de mujeres mayores de 65 afios
con un cuadro de pérdida progresiva del lenguaje oral, con diparesia facial, lingual y velar,
deterioro cognitivo de tipo frontal y discretos signos piramidales. Las imdgenes cerebrales
estructurales fueron normales. Uno de ellos pudo corresponder a una pardlisis supranuclear
progresiva, la otra a una degeneracion corticobasal. Se analiza la literatura, llegando a la
conclusion de que existen una serie de cuadros que pueden presentarse con un sindrome
pseudobulbar progresivo. El diagndstico definitivo debiera ser patoldgico.

Palabras clave: Disartria, apraxia del habla, demencia fronto, temporal, pardlisis supranuclear

progresiva, degeneracién corticobasal.

REV CHIL NEURO-PSIQUIAT 2008; 46 (2): 124-128

www.sonepsyn.cl 127



ANARTRIA O APRAXIA DEL HABLA PROGRESIVA

Referencias

Bruyn eds, vol 22, pags 281-338, North Holland
Publ Co, Amsterdam 1975.

Donoso A, Behrens M 1. Variabilidad y variantes 6. Gastaut J L, Michel B, Figarella-Branger D,
de la enfermedad de Alzheimer. Rev Méd Chile, Somma-Mauvais H. Chronic progressive
2005; 133 (4): 477-82. spinobulbar spasticity. A rare form of primary la-
Josephs K A, Dufty ] R, Strand E A, Whitwell J L, teral sclerosis. Arch Neurol 1988, 45: 509-13.
Layton K F Parisi ] E, et al. Clinicopathological 7. Gerstner E, Lazar R M, Keller C, Honig L S, Lazar
and imaging correlates of progressive aphasia and G S, Marshall R S. A case of progressive apraxia of
apraxia of speech. Brain 2006; 129: 1385-98. speech in pathologically verified Alzheimer disease.
Duffy J. Apraxia of speech in degenerative Cogn Behav Neurol 2007; 20: 15-20.

neurologic disease. Aphasiology 2006; 20 (6): 511- 8. Dronkers N E: A new brain region for coordinating
27. speech articulation. Nature 1996; 384: 159-61.
Sutherland J M. Familial spastic paraplejia. En 9. Hillis A E, Work M, Barker P B, Jacobs M A, Breese
Handbook of clinical neurology, PJ Vinken y GW E L, Maurer K. Re-examining the brain regions
Bruyn eds, vol 22, pags 421-431, North Holland crucial for orchestrating speech articulation. Brain
Publ Co, Amsterdam 1975. 2004; 127: 1479-87.

Bonduelle M. Amyotrophic lateral sclerosis, en 10. Luria A R. Higher cortical functions in man. 2a. ed

Handbook of clinical neurology, PJ Vinken y GW

1980, Basic Books, New York.

Correspondencia:
Dr. Archivaldo Donoso S.
E-mail: adonoso@redclinicaluchile.cl

128 www.sonepsyn.c| REV CHIL NEURO-PSIQUIAT 2008; 46 (2): 124-128



