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Demencia semantica. Presentacion de dos casos y

revision de la literatura

Semantic dementia: Report of two cases

Archibaldo Donoso S.', Rafael Gonzélez V., Pablo Gonzdlez R.' y Angela Pugin A.!

Frontotemporal dementia is a neurodegenerative condition that presents with a number of
distinct behavioral phenotypes. One of them is semantic dementia (SD), where exists a profound
impairment for semantic knowledge related to atrophy of temporal poles. Pathologically, in
most cases positive intraneuronal ubiquitin and tau negative inclusions are observed. SD is
characterized by fluent, effortless, grammatical speech which lacks informational content, with
limited and repetitive content, as well as semantic paraphasias. Also, patients may present with
associative visual agnosia, surface dyslexia or dysgraphia, behavioral alterations. Both episodic
and autobiographical memory are close to normality. Two female patients with fluent progressive
aphasia are reported; they failed in a simple test of semantic association (to point to one of four
objects with lesser relation to others). Autobiographical memory was fair. SD can be wrongly
diagnosed as left-sided variant of Alzheimer’s disease; absence of episodic amnesia and parietal
defects may be useful for clinical diagnosis.

Key words: Semantics, frontotemporal dementia, semantic dementia, progressive fluent aphasia.
Rev Chil Neuro-Psiquiat 2008; 46 (4): 280-287

Introducciéon

1 defecto nuclear de la demencia semdéntica

(DS) seria la degradacion de los conceptos,
del conocimiento semdantico. Este conocimiento
se acumula lentamente en nuestro cerebro, enri-
queciéndose con informacién episédica, que se
pierde en cuanto tal pero se acumula sin referen-
cia al donde ni al cuando'?. La primera vez que
escuchamos hablar de una mitocondria la infor-
macion es episdica y podriamos decir qué, don-
de y cuando lo escuchamos. A medida que escu-
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chamos o leemos sobre ellas olvidamos quién lo
dijo o donde lo leimos, al tiempo que se constru-
ye nuestro concepto de mitocondria. Cada vez
que se presenta un objeto o un concepto (verlo,
escuchar su nombre, usarlo o pensar en él) se pro-
ducirfa una oscilacién sincrénica en las redes
neuronales de dreas que participan en su percep-
ci6én visual o somestésica, en su funcionalidad y
propiedades; la repeticién de estos episodios fa-
cilitaria su asociaciéon a medida que se almacena
el concepto*®. Ademds de la representacién cor-
tical especifica de los elementos sensoriales (for-
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ma, color, sonido), motores (movimiento, fun-
cionalidad) y lingiiisticos (nombre o descrip-
cién), existiria una zona nuclear o central, amo-
dal, que anatémicamente corresponderia a los
polos temporales. Esto se ha comprobado en pa-
cientes con lesiones focales y en voluntarios sa-
nos™*78. Esa zona de convergencia seria el sustrato
de la activacién interactiva de las representacio-
nes en todas las modalidades, para todas las ca-
tegorfas semdnticas; y permite que a través de ella
se acceda a una gran cantidad de informacién
sobre el objeto a partir de un fragmento en una
sola modalidad sensorial. Ese acceso nos permi-
tird generalizar y diferenciar entre conceptos si-
milares’. Por otra parte, se ha comprobado que
diferentes dreas son decisivas para el procesamien-
to de diferentes categorias de entidades (anima-
les, herramientas, rostros, etc), lo que explica que
algunos afasicos tengan defectos en la nomina-
cién de miembros de una categoria y no de otra®’.

Las demencias o atrofias lobares frontotem-
porales (DFT) tienen variantes: la variante con-
ductual o frontal, la afasia progresiva no fluente,
la DS y la demencia asociada a esclerosis lateral
amiotrdfica. La DS representaria entre 25 y 33%
de las DFT; afecta ambos sexos, la mayoria de los
casos oscila entre 55 y 70 afos; y rara vez existen
antecedentes familiares especificos: 15 de 100 pa-
cientes tenian familiares con demencia, pero ge-
neralmente eran tardias>'’. En ella existe un de-
fecto semdntico con respeto relativo de la memo-
ria episddica o autobiogréfica. Se caracteriza por
una afasia fluente, con discurso, vacio, con pér-
dida del significado de palabras y parafasias
semdnticas; a medida que evoluciona la enferme-
dad los nombres especificos son reemplazados por
términos genéricos™'!!'%. La fonologia (articula-
cién y prosodia) y la gramadtica estdn respetadas.
A esto se agrega un defecto en la comprension,
mayor para las palabras que para las frases, con
buena repeticién®. Puede existir desajuste con-
ductual, apremio verbal, uso idiosincratico de
palabras, prosopagnosia, agnosia visual asocia-
tiva, alexia y agrafia lexical>'®. La copia de dibu-
jos esta respetada, pero si el sujeto no cuenta con
el modelo sus dibujos pierden los rasgos caracte-
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risticos de lo representado®'’. Cuando predomi-
na la atrofia del polo temporal derecho destacan
la prosopagnosia, la torpeza social, la falta de
introspeccién; cuando predomina a izquierda,
destacan la anomia, defectos en la comprension
verbal, en lectoescritura. Como defectos preco-
ces de conducta se han mencionado restricciéon
de intereses, egocentrismo y pérdida de empatia,
tendencia excesiva al ahorro'®".

Los limites entre la afasia progresiva fluente
(APF) y la DS han sido muy discutidos'®. Segtiin
Mesulam y otros autores en la APF existe un de-
fecto del lenguaje semejante a la afasia de
Wernicke pero el paciente reconoce el uso y pro-
piedades de los objetos; la DS seria una entidad
distinta, con un defecto semantico que incluye el
lenguaje y el reconocimiento de caras, lugares y
objetos'". Otros autores hacen a la APF sinéni-
mo de DS, planteando que aunque se inicie con
defectos del lenguaje después se compromete la
capacidad semdntica no verbal?**2. Para diagnos-
ticarla con seguridad es necesario comprobar un
defecto semantico generalizado, con o sin agnosia
visual asociativa y defectos lexicales en lectoes-
critura**2. En un caso que publicamos hace poco
existia compromiso frontal (apatia y cambio de
hédbitos alimentarios) y temporal izquierdo
(APF); pero a pesar de seguirlo por més de 3 afios
no aparecid el dafio semdantico; serfa un caso de
APF (no DS), que concuerda con el planteamien-
to de Mesulam?®. En este trabajo queremos pre-
sentar dos casos de DS, con APF asociada a un
defecto semdantico no verbal. El primero fue pre-
sentado hace afios como afasia progresiva®; en
esa época sb6lo conociamos las afasias progresivas
no fluentes® y nos extraiié su fluidez verbal. En
una reimpresion en 2001, planteamos que podria
ser una DS; ahora reconocemos el error inicial.

Presentacion de los casos

Caso 1

En 1986 era una mujer de 62 afos, diestra,
con 12 anos de escolaridad, comerciante, casada,
sin antecedentes de importancia. Su enfermedad
se habia iniciado en 1982 con anomia, pero con
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conservacion de sus actividades habituales: ma-
nejaba auto, hacfa trdmites bancarios, tomaba
decisiones acertadas. Se habia diagnosticado como
enfermedad de Alzheimer (EA). El examen
neuroldgico bésico era normal; no existian agno-
sias visuales, trastornos del esquema corporal ni
apraxias; mostraba ansiedad, precipitacion y pér-
dida del tacto social.

Existia una afasia de severidad moderada. La
fluidez verbal, la agilidad articulatoria y la pro-
sodia estaban respetadas, pero existian anomia,
cierto agramatismo, parafasias verbales, una es-
tereotipia (“manera”) y tendencia a perseverar
en palabras y temas. Ante la ldmina 1 del test de
Boston®, dijo “Lo... no sé, justamente loza, loza,
manera, manera... Justamente lavar la loza, ma-
nera, manera, el agua, trabajando trabajando en
la fabrica, entonces la cosa, manera... justamente
en el Quisco un poquito lavaba loza, muy bien
manera, manera...” (poco antes se habia referido
a una estadia en El Quisco y a su empresa). De-
nominé bien 6/6 colores y 7/8 dibujos (por se-
rrucho dijo “el... [ademan de uso]... de que ma-
nera... serd... serd...”). Al pedirle que los sefiala-
ra repitié los nombres pero senald sélo 6; sin co-
meter errores en el pareo visual. Ley6 bien varias
frases pero cuando debia leer “lo oyeron hablar
por radio anoche” agregd “porque justamente de
noche, anoche, el noticiario de 8 y media a 9 y
media, los dos (por su esposo), ver television, ma-
nera, manera...”.

La repeticion estaba contaminada por su este-
reotipia y tendencias a perseverar y a introducir
comentarios inatingentes. Por ejemplo, ante la
frase “bajo a la tierra” dijo “bajé a la tierra, ma-
nera?” y ante “volvi del trabajo a casa” dijo “vol-
vi de la casa, manera... justamente al lavado de
la loza, manera, manera... trabajar de cocina,
manera...”. En la escritura espontdnea el defecto
lingiiistico era menos evidente. La comprension
era muy deficiente, s6lo a veces comprendia 6r-
denes de un elemento; y fue incapaz de compren-
der estructuras gramaticales activas o pasivas; ya
dijimos que no comprendié 2/8 nombres de di-
bujos simples.

Existia una limitacion del Aprendizaje Verbal
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llegando a sélo 5-6/10 palabras en 10 ensayos (42/
100), con multiples intrusiones. En Aprendizaje
Visuografico no aprendié (e intenté enganar al
examinador). En Matrices Progresivas Colorea-
das (MPC) rindi6é bien, obtuvo 29/36 puntos;
pero fracas6 totalmente en la prueba del 4° ex-
cluido (con 8 series de dibujos; una de ellas, por
ejemplo, estaba formada por lapices, fésforos, un
bolsén y un cuaderno y debia sefialar lo que no
correspondia al conjunto). El célculo oral y es-
crito estaba respetado si se le escribian las cifras;
al dictarselas cometia errores de tipo afésico.

Los examenes generales mostraron s6lo una
extrasistolia asintomadtica. La tomografia com-
putada cerebral (TC) mostré atrofia perisilviana
izquierda, con dilatacién del cuerno temporal, y
se diagnosticé una afasia progresiva sin demen-
cia. En 1988 nos informaron “ya no entiende
nada... sélo dice silabas, pero saca cuentas, se ubi-
ca en Santiago, va a la oficina”; persistia la ansie-
dad. En 1990 era capaz de pagar cuentas, mos-
traba la direccion escrita a un chofer de taxia, se
vestia bien. Sélo decia “jmanera, manera!” y el
nombre del esposo, no comprendia érdenes ver-
bales. Existia desajuste conductual: rechazaba a
la fonoaudi6loga, a veces intentaba golpear a la
empleada doméstica, se opuso al examen. En 1998
estaba en silla de ruedas, no hablaba; fallecié en
2001, a 19 afios del inicio de su enfermedad.

Caso 2

Fue evaluada en Agosto de 1989, a los 54 afios.
Era duena de casa, diestra, con 12 afios de escola-
ridad, casada con 3 hijos, previamente sana. Su
padre habia fallecido a los 80 afios con “arterio-
esclerosis”. Su enfermedad se habia iniciado en-
tre 1986 y 1987 con dificultad para encontrar
nombres, pero desempefiaba bien sus labores do-
mésticas. Después se agregaron irritabilidad e in-
seguridad. El esposo senalaba “recuerda todo lo
que sucede, pero se le olvidan los nombres de las
cosas”. Era capaz de cocinar, disponer las com-
pras, manejar su presupuesto. S6lo en los ulti-
mos 3 meses aparecié cierto descuido personal.
Se sospech6 depresion y EA.

El examen neurolégico bésico fue normal, sal-
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vo miosis y enoftalmo del ojo derecho y reflejos
palmomentonianos débiles. La evaluacién mos-
tré una paciente ldcida, ansiosa, que intentaba
corregir sus defectos verbales. Estaba orientada,
con discreta lentificacion. En MPC obtuvo 26/36
puntos pero interpretaba los proverbios de modo
concreto (y con dificultades lingiiisticas) y fallé
en 6/8 items de la prueba del 4° excluido. Su len-
guaje era fluente, con prosodia casi normal, sin
agramatismo, con moderada anomia y parafasias
semdnticas, poco informativo. Al describir la 14-
mina 1 del test de Boston® dijo “al lado de ellos
(por los ninos)... se encuentra su... puede ser la
empleada o la madre, es una persona, una sefio-
ra... ella se ve lavar... se ve lavar... una olla pare-
ce, no, no es olla...”. Al pedirle un titulo para la
escena dijo “;titulo? ;es respecto a qué?” y luego
respondié “es un lugar de un hogar”. Denominé
4/8 dibujos; por un serrucho dijo “es algo para
quebrar... no es cuchillo... algo que corta”. Al
preguntarle por sus lentes dijo “no traje mi re-
loj”. Al darle el nombre de los 8 dibujos los sena-
16 sin errores. Comprendia 6rdenes de 2 6 3 ele-
mentos, fallaba con 4. No comprendia frases pa-
sivas ni pasivo-negativas (“el perro no es perse-
guido por el nino”). Con frecuencia presentaba
ecolalia y repetia bien frases de hasta 6 6 7 pala-
bras, fracasaba s6lo con frases mas largas.

La lectura en voz alta era normal; en la des-
cripcién escrita de la ldmina 1 vacild y escribié
“tiene en sus manos un plato y en su interior estd
cayendo agua”. En el dictado de varios logotomas
no cometid errores; en cambio escribié “horeja”
y “ginda”, demostrando elementos de agrafia
lexical.

Logré evocar el nombre de sélo un presidente
de Chile; evocd s6lo 9 nombres de animales en 60
segundos. En aprendizaje verbal retuvo sélo 4/10
palabras al 4° intento; su angustia obligé a sus-
pender la prueba.

No existian apraxias (incluso la secuencia “nu-
dillos-canto-palma” de Luria); reconocié colo-
res, dibujos y 4/6 fotografias de personales publi-
cos; no existia desorientacién derecha-izquierda
ni agnosia digital visual. Con respecto al célculo,
rindi6 bien en 4 restas y una suma escrita, pero
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fracasé en la solucién de un problema. La TC
cerebral y el EEG fueron normales. Existia
hipercolesterolemia pero el hemograma, uremia,
glicemia y estudio tiroideo fueron normales.

Con psicofarmacos mejord el estado emocio-
nal. En Octubre de 1989 evocé s6lo 5 nombres de
animales en 60 segundos y denominé sélo 4/8 di-
bujos de objetos habituales. En 1993 dijo “... no
comprendo nada, s6lo mi mente estd mala... lo
que Ud. dijo no lo comprendo... y no estoy bue-
na para conversar’. En esa época era incapaz de
cocinar, combinaba mal su ropa, pero colabora-
ba en otras labores y hacia su cama. Compren-
dia sé6lo algunas érdenes simples, lo que sugirié
una sordera verbal. Habia cometido pequenos
robos en supermercados. En 1999 su familia pre-
tendia llevarla a Cuba.

Comentarios

En nuestro medio no se han publicado casos
de DS. Probablemente no las reconocemos por
no tenerlas presentes y por no evaluar la capaci-
dad semantica. El diagndstico exige reconocer
una APF con respeto de la memoria episddica
(con pruebas de memoria no verbal o mediante
una anamnesis cuidadosa) y los defectos seman-
ticos no verbales. La Tabla 1 presenta los crite-
rios diagndsticos de los grupos de Manchester y
Lund’®.

Aunque nuestros casos eran mujeres la DS
compromete ambos sexos; la edad de inicio ge-
neralmente fluctiia entre los 55 y 70 afos, pero
puede presentarse antes de 50 y después de 75
anos>'**. Nuestros casos iniciaron su cuadro cli-
nico antes de los 60, con olvido de palabras y no
de episodios; al ser capaces de desempefiar sus
actividades habituales podian ser calificadas
como afasias progresivas primarias'”’. Se agrega-
ron apremio y cierta descortesia en el caso 1, irri-
tabilidad en el otro, conductas que concuerdan
con lo observado por Rosen'. Se ha senalado que
en la VF (especialmente en la variante apatica),
existe tendencia a aislarse, en cambio los pacien-
tes con DS conservan actividades sociales pero
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Tabla 1. Rasgos clinicos diagnésticos de la demencia seméntica (Neary et al 1998)

I. Defectos principales
A. Comienzo insidioso y progresién gradual

B. Trastorno del lenguaje caracterizado por:
1. Lenguaje espontdneo fluente y vacio

2. Pérdida del significado de la palabra, con defecto en denominacién y comprension.

3. Parafasias semdnticas y/o

C. Defecto perceptual caracterizado por:

1. Prosopagnosia: defecto en el reconocimiento de la identidad de rostros familiares y/o
2. Agnosia asociativa: defectos en el reconocimiento de la identidad de objetos

D. Seconserva la capacidad de parear y copiar dibujos

E. Seconservala capacidad de repetir palabras aisladas

E Se conservala capacidad de leer y escribir al dictado palabras de ortografia regular

II. Elementos que apoyan el diagnéstico

A. Hablaylenguaje

1. Logorrea

2. Uso idiosincratico de palabras
3. Ausencia de parafasias fonémicas
4. Dislexiay disgrafia de superficie (lexicales)
5. Calculo respetado
Co
1.

nducta
Pérdida de simpatia y empatia
2. Restriccién de los intereses
3. Tendencia exagerada al ahorro

C. Signos fisicos:
1. Reflejos primitivos ausentes o tardios
2. Akinesia, rigidez y temblor

D. Neuropsicologia:

1. Pérdida semadntica severa, con defecto en la comprension de palabras, denominacién, reconocimiento

de rostros y objetos

2. Hayrespeto de la fonologia y la sintaxis, del procesamiento visual elemental, de las habilidades espaciales

y de la memoria de dia a dia
EEG. Normal.

E. Imadgenes cerebrales (estructurales y/o funcionales) muestran anormalidad de predominio temporal anterior

(simétrica o asimétrica)

con egocentrismo; y pueden interesarse en algu-
nos temas (Snowden 2001). Por otra parte, en
algunos casos de DS sin alteraciones conductuales
importantes, la autopsia ha mostrado una EAY.
En ambas pacientes se sospechd una EA, tal vez
por su frecuencia y porque puede iniciarse como
afasia progresiva®.

En ambas existia una APF, con articulacién y
prosodia normales; en el caso 1 existia cierto agra-
matismo y se agregaban una estereotipia y ten-
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dencia a perseverar en algunos temas. En la DS
no se espera agramatismo, pero los limites entre
las afasias progresivas fluentes y no fluentes suele
ser impreciso'”*'. Destacaba la anomia, con algu-
nas parafasias verbales o semdnticas. Las dos fa-
llaron parcialmente al denominar dibujos de ob-
jetos comunes; al pedirle que los senalaran tuvie-
ron escasas fallas, pero creemos que si hubiéra-
mos usado dibujos de objetos de menor frecuen-
cia de uso habrian mostrado defectos mas seve-
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ros>***. Fallaron en la comprension de érdenes y
de estructuras gramaticales complejas. La repeti-
cién era mejor que la comprension, lo que apun-
ta a DS”. Ambas repetian por lo menos frases
cortas, aunque en el caso 1 la repeticién estaba
contaminada por su estereotipia y perseveracio-
nes. Con estos elementos, las pacientes podian ser
clasificadas como afasias sensoriales con elemen-
tos transcorticales y de Wernicke?®.

Su capacidad cognitiva general parecia respe-
tada; eran capaces de desempenar sus labores ha-
bituales, su rendimiento en MPC era similar al
de pacientes con Deterioro Cognitivo Leve'*, te-
nian nocién de enfermedad. En cambio fracasa-
ron en la prueba del 4° excluido, que apunta di-
rectamente a la capacidad de establecer relacio-
nes semanticas. Actualmente la evaluacién seman-
tica se ha enriquecido enormemente, e incluye no
s6lo denominar y senalar objetos sino que prue-
bas de seleccion o clasificaciéon de objetos vivos
versus no vivos, fabricados versus naturales, rea-
les versus quimeras o no reales, descripciéon de
las caracteristicas y posibles asociaciones de ani-
males u objetos, evocacién del nombre (del con-
cepto) al describir las propiedades de algo, y
otras>>%.

Ambas fracasaron en pruebas de memoria ver-
bal; la prueba de Memoria semdntica se aplicd
s6lo en el caso 2 y evoco pocos animales; su ren-
dimiento era similar al que puede observarse en
EA, pero a diferencia de esta tltima no repiti6
ninguno®. En cambio, su conducta durante las
entrevistas y su rendimiento en las labores habi-
tuales permiten suponer que su memoria auto-
biogréfica estaba respetada y que las dificultades
mencionadas dependian mds de su defecto lin-
gliistico. Este respeto de la memoria episddica
también apunta a DS»'M!4,

No presentaban apraxias (del habla, oral,
ideomotora, ideatoria, constructiva ni del ves-
tir), agnosia visual, prosopagnosia, sindrome de
Balint, desorientacién derecha-izquierda ni
agnosia digital; esto habla del respeto de los 16-
bulos parietales. Existian alteraciones del célculo
y la escritura en relacién con la afasia, mds seve-
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ros en el caso 1; en el caso 2 existian elementos de
agrafia de superficie o lexical, lo que es concor-
dante con el diagnéstico de DS*6.

En el caso 1 la TC mostré atrofia perisilviana
izquierda, en el caso 2 fue informada como nor-
mal. En este momento deberiamos aspirar a re-
sonancia magnética cerebral, ojald con volu-
metria, y a exdmenes funcionales. Con estos exd-
menes se ha demostrado que existe atrofia cortical
temporal bilateral de predominio izquierdo®*"*,
con hipometabolismo o hipoperfusién de esa
misma zona*.

En el caso 2 el seguimiento llegé hasta un se-
vero defecto de la comprensién verbal, similar a
una sordera verbal; el caso 1 llegd hasta el mutis-
mo y luego la postracién. Su larga sobrevida (19
anos) estd en el limite superior de la sobrevida
documentada en la serie de Davies donde el pro-
medio fue 4,5 anos con rango 2,3 a 19,5%. El diag-
noéstico definitivo deberia ser histoldgico; en se-
ries recientes se sefiala que el 70% de los pacien-
tes autopsiados tenfan una DFT ubiquitina (+) y
tau (-), similar a la patologia de la esclerosis la-
teral amiotrofica; 20% una enfermedad de Pick
tau (+) y 10% una enfermedad de Alzheimer>*.
La atrofia temporal es bilateral pero generalmente
mayor a izquierda y el compromiso histolégico
mayor en la regién anteroinferior y anteromedial
del 16bulo temporal.

El principal diagnéstico diferencial clinico (en
lo sindromético, no en lo patoldgico) seria la EA
con APF*”. En la EA puede existir un defecto
semantico”; pero (salvo la EA que se presenta
como DS) es mayor el defecto en la memoria
episodica y el compromiso parietal se expresa
como apraxias y elementos del sindrome de
Gertsmann, que no existian en nuestros casos.

Nuestra conclusion general es que la DS es un
sindrome caracterizado por el compromiso del
sistema semantico verbal y no verbal; es necesa-
rio afinar la evaluacién clinica para detectarlas.
Queda en pie precisar la relaciéon entre ella y la
APF; en base a un solo caso seguido durante al-
gunos anos creemos que pueden ser entidades dis-
tintas®.
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DEMENCIA SEMANTICA. PRESENTACION DE DOS CASOS Y REVISION DE LA LITERATURA

Resumen

La demencia semdntica es una variante de las atrofias lobares frontotemporales que se caracteriza
por la degradacion del conocimiento semdntico, de los conceptos. En ella existe una atrofia
predominante de los polos temporales, a veces asimétrica; la patologia generalmente muestra
neuronas con inclusiones ubiquitina (+) y tau (-). Se expresa como una afasia progresiva
fluente, sin disartria ni agramatismo, con anomia y parafasias verbales o semdnticas, poco
informativa. Pueden existir agnosia visual asociativa y alteraciones conductuales; a veces existen
alexia y/o agrafia de superficie. Hay respeto relativo de la memoria episédica y autobiogrdfica.
Se presentan dos mujeres con afasia progresiva fluente, alteraciones conductuales y falla en una
tarea semdntica (4° excluido). A pesar de estos defectos la memoria autobiogrdfica y el desempefio
en sus actividades cotidianas estaban dentro de lo normal. Se concluye que estos cuadros deben
diferenciarse de los casos de enfermedad de Alzheimer de predominio izquierdo; el respeto de la
memoria episédica y la falta de compromiso parietal descartarian clinicamente esta iiltima
patologia.

Palabras clave: Semdntica, demencia frontotemporal, demencia semdntica, afasia progresiva
fluente.
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