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Demencias frontotemporales:
Tres casos de la variante frontal

Frontotemporal dementia:

Three cases of the frontal variant

Archibaldo Donoso S.! y Pablo Salinas C."

The frontotemporal dementias are characterized by behavioral and language disorders, instead
of the prominent memory loss that characterizes Alzheimer’s disease. Their loss of social
intelligence, the severe apathy or disinhibition does differentiate them to the courtesy of most
Alzheimer patients. Three selected cases are reported: the first one was characterised by apathy,
the second by loss of the control of impulses, and the third one by complex stereotypic behavior.
The diagnostic difficulty is remarked with the initial misdiagnosis in each case, and the clinical

aspects are exposed.

Key words: Frontotemporal dementia, frontal syndrome, organic behaviour disorder.

Rev Chil Neuro-Psiquiat 2009; 47 (4): 286-292

Introducciéon

L as demencias frontotemporales (DFT) cons-
tituyen una patologia que todavia se reco-
noce poco en nuestro medio, a pesar de ser una
de las principales demencias degenerativas. A se-
mejanza de la enfermedad de Alzheimer (EA),
también ha sido considerada una proteinopatia.
La anatomia patolégica muestra pérdida de
neuronas, gliosis y espongiosis cortical. En algu-
nos casos se encuentran inclusiones de tau, en
otros de ubiquitina, y en otros no hay inclusio-
nes'”. Clinicamente se distinguen 3 formas prin-
cipales:
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Variante frontal (VF) en que destacan las al-
teraciones de conducta, con compromiso de
corteza prefrontal y de los polos temporales.

Demencia semantica (DS) con una afasia pro-
gresiva fluente y un defecto semantico que se
comprueba con tareas no verbales. La patolo-
gia compromete la corteza temporal posterior
izquierda y/o derecha, lo que influye en la pre-
sentacion clinica.

Afasia progresiva no fluente, con agrama-
tismo, apraxia del habla, parafasias fonémicas.
En estos casos la atrofia es frontotemporal iz-
quierda.

! Departamento de Neurologia y Neurocirugia Hospital Clinico de la Universidad de Chile.
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La VF es la mds frecuente de las formas clini-
cas (57% segun Johnson, 75% en nuestra serie*’
y el comienzo con trastornos de conducta difi-
culta su diagndstico. Para dar a conocer este cua-
dro clinico, de una muestra de mas de 60 pacien-
tes con DFT hemos escogido 3 casos paradigma-
ticos: uno con pérdida de iniciativa, otro con
desinhibiciéon de impulsos y un tercero con con-
ductas estereotipadas.

Presentacion de los casos

Caso 1

Era una mujer de 56 anos, con 12 afios de es-
colaridad, diestra, duefia de casa, separada, con
una convivencia estable. En 1998 apareci6 un de-
lirio paranoide pero asociado a una gran pasivi-
dad (era necesario escogerle la ropa, abandoné
las labores domésticas). Se diagnosticé esquizo-
frenia y recibi6 risperidona, sin efecto. Un segun-
do psiquiatra sospeché un deterioro psicorgénico
y la derivé a neurologia. En el intertanto habia
aparecido descontrol urinario ocasional.

En 2002 el examen mostraba una enferma vigil,
prescindente, sin contacto visual, que no expre-
saba afectos y colaboraba poco al examen (lo que
impidi6 evaluar el campo visual y la sensibilidad).
Existia gran hipokinesia pero sin rigidez ni movi-
mientos anormales; la metria era normal. Existia
enganche digital pero no prehensién forzada ni
succién. En el Minimental test de Folstein (MM)
obtuvo sélo 10/30 puntos, fracasando en Orien-
tacion, Atencién y célculo, Lectoescritura y Di-
bujo, con respeto relativo de la memoria. Al pre-
guntarle la fecha dijo “a ver... a ver... a ver”; lo
mismo respondié al pedirle restas. Fue capaz de
leer la orden escrita, pero no la cumplié; en vez
de una frase escribié su nombre, y el pedirle co-
piar el dibujo recibi6 el lapiz pero no rindié, li-
mitdndose a leer una y otra vez fragmentos del
test. En la prueba de Matrices Progresivas Colo-
readas (MPC) repetia las instrucciones pero no
rendia y musitaba en forma ininteligible; obtuvo
0/12 puntos. En Aprendizaje verbal (AV) decia
“ya...” v se quedaba mirando al frente, con ros-
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tro inexpresivo, sin repetir las palabras propues-
tas. En Memoria semdntica (MS) evocé 2 nom-
bres de animales en 60 segundos. Al preguntarle
por los Presidentes de Chile dijo “;el Presidente
de Chile?... Presidente de Chile... Presidente de
Chile...” y no evocé ninguno. En el test de Stroop
ley6 45 palabras en 40 segundos, pero cuando se
le pidi6 denominar el color rojo, verde o azul de
una serie de letras X se limité a decir “equis...
equis.... equis...”, a pesar de que habia denomi-
nado colores en fichas de pldastico.

Denominé bien varios dibujos de objetos y
evocd el nombre de varios personajes publicos.
Repetia bien pero la comprensién de 6rdenes era
escasa y su discurso era muy pobre, con hipofonia,
laconismo, ecolalia, a veces palilalia. El segui-
miento visual y el nistagmo optokinético hori-
zontal y vertical fueron normales. No rindié en
praxias (constructiva, ideatoria, ideomotora,
oral y dindmica de Luria), gnosia digital, orien-
tacién derecha-izquierda, célculo oral ni escrito.
Para buscar elementos de dependencia ambien-
tal se le pusieron al frente algunos objetos; no los
usd, pero los tomaba y denominaba. No tenia
conducta de imitacidn.

La tomografia computada cerebral (TCC)
mostrd una atrofia frontotemporal bilateral.

Meses mds tarde apareci6 un parkinsonismo,
con rigidez y rueda dentada. En la Frontal
Assessment Battery (FAB) obtuvo sé6lo 3/18 pun-
tos: no tuvo prehensién, pero fracas6 en todo el
resto. a veces musitaba o canturreaba “cero, cero,
cero, cero...”. En 2004 era muy dependiente, la
vestian, la bafaban, a veces requeria ayuda para
comer, hablaba muy poco y confundia a las per-
sonas que la rodeaban. En 2005 caminaba a pa-
sos cortos, con ayuda, cabeza agachada; no esta-
blecia contacto visual y respondia sélo “ya, ya...”.
Se pasaba repetidamente la mano por la cara,
como una estereotipia motora. En 2008 se supo
que estaba “muy delgada, no habla”; un familiar
la llevé al sur del pais.

Caso 2
Fue vista en 1988, cuando tenia 47 afos. Era
una duena de casa, diestra, con 5 anos de escola-
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ridad, tranquila y responsable. Su cuadro neuro-
l6gico se habia iniciado en 1985 con fallas de la
memoria, errores en la denominaciéon y en acti-
vidades domésticas. Aparecieron cambios de con-
ducta, se puso:“confianzuda”, caprichosa, golo-
sa, floja. Se negaba a colaborar en actividades
domésticas, e insistia en forma majadera en di-
versos temas.

En Febrero de 1987 estuvo hospitalizada en
Ginecologia por un cédncer cervicouterino 1B,
pero por sus actitudes anormales fue trasladada
a Psiquiatria. Ahi “se descarté una enfermedad
de Pick por la falta de afasia”. La TCC mostré
dilatacién ventricular y atrofia cortical de pre-
dominio frontal y temporal anterior, bilateral y
simétrica; fue vista por neurocirujano que diag-
nosticé hidrocefalia normotensiva e instalé6 una
derivacién ventriculo peritoneal de presién me-
dia. En el comentario de alta el neurocirujano
refirié una mejoria clinica, pero segin su familia
la enfermedad sigui6 su curso. Uno de nosotros
(ADS) la examiné en el periodo postoperatorio
y se plante6 el diagnéstico de DFT, pero a co-
mienzos de 1988, debido a la evolucién insatis-
factoria se insistié con una revisién quirdrgica
de la derivacion, sin cambios clinicos.

Meses después fue evaluada con mayor deta-
lle. En su casa era independiente para vestirse,
alimentarse y asearse, pero a veces se orinaba.
No era capaz de retener informaciones nuevas, a
veces no reconocia a sus familiares, y mostraba
una proximidad excesiva frente a los extrafos.
Tenia pérdida de libido y se mostraba inquieta e
irritable.

Se mostraba 4gil y el examen neuroldgico bd-
sico era normal, no existian reflejos primitivos.
Su actitud era inadecuada por animo subido,
proximidad excesiva y gran tendencia al payaseo.
Por ejemplo, en una oportunidad interrumpi6 el
examen diciendo “japtrate abuelito por favor!
porque tengo que ir a hacerle la comida a mi
marido”. No mostraba ninguna preocupacién
por sus rendimientos y con frecuencia no cola-
boraba; al pedirle interpretar proverbios s6lo dijo
“mno sé!”. Al denominar cometia errores capri-
chosos, pero que sugerian una afasia amnésica.
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Por ejemplo, ante el dibujo de un paraguas dijo
riendo “jes un sostén!” y otra vez “jes una bicicle-
tal”, pero ante el dibujo de un sofd dijo “es para
sentarse”. No existian defectos fonoldgicos ni
morfosintdcticos. Al pedirle interpretar el pro-
verbio “a quien madruga Dios le ayuda” dijo “;a
mi marido? No, mi marido tiene negocio y yo
trabajo con él, yo de cajera y él de vendedor...”.
Al dictarle “bajé a la tierra” lo repitié bien pero
escribi6 —con buena letra— “monono nonino
ninino”.

No existia apraxia constructiva (aunque a ve-
ces el dibujo era muy descuidado), oral ni ideo-
motora; segin su familia se vestia bien, pero se-
leccionando mal su vestimenta. Fracasé en cal-
culo oral y escrito; existia una agnosia digital
visual y desorientaciéon derecha-izquierda —ni si-
quiera fue capaz de decir cual era su mano dere-
cha. Era incapaz de informar sobre su enferme-
dad, sobre sucesos o personajes publicos, de dar
datos sobre su familia; no retenia el nombre del
examinador ni ninguna de 4 palabras después
de un intervalo de 30 segundos. Se intent6 apli-
car el Wisconsin Card Sorting Test, pero logré
0 categorias y no supo rendir de un modo ade-
cuado.

Continud en su casa con actitudes muy biza-
rras y caprichosas. A comienzos de 1989 se hizo
radioterapia por el cincer de ttero. En el con-
trol clinico no rendia o daba repuestas muy ca-
prichosas; al pedirle denominar unos lentes, por
ejemplo, dijo “flor, flor... jyal... jpdseme un teci-
to!”; se le pregunt6 para qué servian y dijo “para
los 0jos”. No volvié a control.

Caso 3

Fue vista en 2002. Era una mujer de 75 afios,
casada, duenia de casa, en buen estado general,
responsable, con 12 anos de escolaridad, nacida
en Argentina. Habia sido operada por estenosis
mitral y usaba anticoagulantes y amiodarona.
Desde 1999 presentaba decaimiento matutino,
mareos, olvidos; se sospeché una depresion y fue
derivada a psiquiatria, pero la prueba de WAIS
planted la posibilidad de dafio cerebral organico
y se derivd a neurdlogo. Este dltimo, en base al
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hallazgo de 2 infartos lacunares en la RM cere-
bral, diagnostic6 una demencia vascular (la RM
también mostraba atrofia focal temporal dere-
cha con compromiso hipocdmpico).

Al reinterrogar al esposo, este refirié6 cambios
de conducta y olvidos. “No se concentra, e inte-
rrumpe al que habla”, “en la misa habla con la
gente, dice que es argentina, habla y habla con
todos los nifios”. Se levantaba sélo a mediodia,
pasaba horas sin hacer nada, descuidaba las la-
bores domésticas, a veces regaba las plantas con
exageraciéon. Lo mds notable fue una estereotipia
conductual compleja que se repetia incontables
veces, en diferentes circunstancias (varias veces
en medio de las consultas). Interrumpia cualquier
actividad y preguntaba “;quieren que les diga lo
que soy?” Sin esperar la respuesta se ponia en pie,
extendia los brazos por encima de la cabeza y
declaraba con voz estentérea y acentuando las
silabas “;Yo! ;Yo! jyo soy! jar! jgen! jtil jnal”. A
veces alternaba la extension de los brazos con gol-
pes al pecho. Después de estos episodios volvia a
su actividad previa, con aire de satisfacciéon. En
varias ocasiones se intentd inhibir esta conducta,
pero una vez iniciada no se interrumpia.

El examen neurol6gico mostré paramimesis y
palmomentonianos débiles; no existian signos
piramidales ni extrapiramidales. Destacaba su ac-
titud inadecuada, el 4nimo subido, la falta de no-
ciéon de enfermedad, el desinterés por rendir de
un modo consistente, la tendencia a interrumpir
con comentarios inatingentes o con la estereoti-
pia ya descrita. Al pedirle interpretar proverbios
las respuestas fueron sorprendentes. Al pregun-
tarle “qué significa camarén que se duerme se lo
lleva la corriente” respondi6é “jAy! No sé lo que
es eso, doctor”; luego lo repitié6 pero para pre-
guntar a su vez “;Qué corriente? ;Camaro6n? ;Qué
es camardn, doctor?”. Al preguntarle por “a
quien madruga Dios le ayuda” lo repitié bien y
agreg6 “uno se puede despertar temprano, como
le digo, después que tomo desayuno digo ;Yo me
voy a quedar en cama!” e hizo ademdn de dor-
mirse en su asiento.

Fracasé en la solucién de un problema mate-
matico pero en MPC obtuvo 26/36 puntos. En
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AV llegé a 8/10 palabras (45/100). En Memoria
semantica evocd 4 animales en 60 segundos. No
existian afasia, apraxias ni elementos del sindro-
me de Gertsmann; el discurso escrito no mostrd
alteraciones de importancia.

Se indicaron neurolépticos, celecoxib, vitami-
na E; no habia tolerado los anticolinesterdsicos.
Seis meses después el MMT habia bajado a 15/30
puntos; rendia en forma caprichosa, a veces
perseverativa. Se veia apagada, con marcha pe-
sada, hipomimia y laconismo. Fallecié en julio
de 2003, por una neumopatia aguda; no se hizo
autopsia.

Comentarios

Los 3 casos son del sexo femenino, pero ello es
un sesgo de la seleccion; en los 47 casos de nues-
tra muestra de pacientes VF, 23 eran hombres.
Un dato demografico importante es que las eda-
des de inicio son menores que en la EA; 60 + 11
afios en nuestra serie"”. Los 3 casos cumplian con
los criterios diagndsticos establecidos*®; sin em-
bargo, sabemos que el diagndstico definitivo sélo
se obtiene con la anatomia patolégica®. La VF no
es homogénea, hay autores que la dividen en dos
formas clinicas, una en que destaca la apatia (con
atrofia de predominio dorsolateral), otra en que
predomina la desinhibicién de impulsos (atrofia
frontal medial y de polos temporales)’; pero los
mismos autores habian descrito un subtipo con
estereotipias conductuales (con compromiso del
cuerpo estriado, atrofia temporal y menor com-
promiso frontal) similares a nuestro caso 3'.
Otros autores plantean que las conductas estereo-
tipadas son parte de la VF sin constituir un gru-
po aparte®. En nuestro caso 1 destacaba la apa-
tia, la pérdida de iniciativa, y seria una represen-
tante del subtipo apdtico. En el caso 2 existia una
desinhibiciéon de impulsos; y en el caso 3 destaca-
ba la estereotipia conductual.

En su cuadro clinico se destaca la actitud de
los pacientes. El paciente con EA generalmente
mantiene las formalidades sociales (“fachada so-
cial”) e intenta cumplir con lo solicitado por el
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examinador, tiene conservados aspectos impor-
tantes de la teoria de la mente®*. En cambio, los
pacientes VF no atienden a lo solicitado y rinden
en forma muy inadecuada. Con respecto a la me-
moria, en el caso 3 existia un respeto relativo del
Aprendizaje verbal, mientras que en los casos 1y
2 el mal rendimiento dependia mas de su actitud
anormal que de una amnesia primaria. En este
sentido actdan en forma similar a algunos suje-
tos con trastornos de personalidad o emociona-
les severos; y a veces la apatia puede confundirse
con depresion; otras veces es dificil diferenciar su
impulsividad del dnimo subido de una enferme-
dad afectiva maniacal**. Eso obliga también al
diagnostico diferencial con pseudodemencias
disociativas; a veces solo el seguimiento prolon-
gado permitié definirnos a favor de una u otra
posibilidad’.

El cldsico sindrome de dependencia ambien-
tal, que incluye las conductas de imitacién y de
utilizacién' muchas veces estd ausente’; en los ca-
sos presentes so6lo el caso 1 tenia una conducta de
utilizacién parcial y enganche digital, sin llegar a
la prehensién forzada.

También es importante senalar las alteracio-
nes del lenguaje, que se deben en parte a afasias y
en parte al defecto ejecutivo'>!. Se altera el con-
tenido del discurso, con pérdida de las ideas
atingentes y aparicion de contenidos inadecua-
dos o perseverativos. También es frecuente el
laconismo, que puede llegar al mutismo. En dis-
cursos complejos se ha observado pérdida de la
coherencia, asociada a atrofia prefrontal dere-
cha®. Al sumarse los defectos del discurso y de la
actitud, los pacientes se hacen ain mds inapro-
piados desde el punto de vista social

En los 3 casos se cometieron errores diagnos-
ticos. En el caso 1 se diagnostic6 una esquizofre-
nia, lo que parece comprensible por la existencia

de ideas delirantes y apatia; pero el comienzo tar-
dio, el deterioro cognitivo y la evolucién descar-
tan esa posibilidad. En el caso 2, por una parte se
descarté una enfermedad de Pick por la ausencia
de afasia, lo que tiene una explicacion histori-
ca***, y por otra se diagnosticé e intervino como
hidrocefalia normotensiva. Este ultimo error
diagndstico lo hemos observado en 4 ocasiones®,
y no parece absurdo si se considera que la hidro-
cefalia puede expresarse como un sindrome fron-
tal. La tercera paciente fue diagnosticada como
demencia vascular, en base al antecedente de es-
tenosis mitral operada y el hallazgo de dos infar-
tos lacunares en la RM; pero el cuadro clinico
descartd esa posibilidad.

Con respecto a esta tltima paciente, las con-
ductas estereotipadas complejas son frecuentes en
las variantes VF y en la demencia semdntica, y no
en la enfermedad de Alzheimer®. Estos autores
consideran que las perseveraciones verbales y la
ecolalia (presentes en el caso 1) también son una
forma de conducta estereotipada. Nosotros he-
mos presentado dos casos de demencia seménti-
ca y uno de ellos tenfa una estereotipia verbal
que persisti6 hasta llegar al mutismo'®.

El diagnéstico de las DFT es fundamentalmen-
te clinico™’; no se cuenta con marcadores biolo-
gicos, las imdgenes estructurales caracteristicas
pueden ser tardias y requieren de un andlisis es-
pecial'*!'” y las funcionales (SPECT) pueden ser
inespecificas'®. El diagndstico precoz, en nuestra
experiencia, parece muy dificil. ya que en nuestra
serie hemos visto pacientes con demencias mode-
radas o severas, pero no hemos diagnosticado ca-
sos iniciales’. Sospechamos que pueden estar diag-
nosticados como depresiones atipicas, psicosis de
causa imprecisa, tal vez trastornos de personali-
dad.

Estas afecciones no tienen un tratamiento es-

*  Debemos recordar que existen casos de EA en que predomina el compromiso prefrontal'.

** Hemos cometido el error de sospechar una DFT en pacientes con enfermedad del énimo.

***El caso principe de Pick fue una demencia semdantica, con afasia fluente. Actualmente se acepta que la “enfermedad de
Pick” es una variante anatémica de las DFT, con inclusiones tau (+), que puede presentarse como afasia progresiva o

como la variante conductual, VE
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pecifico, pero se han usado inhibidores de recap-
tacion de serotonina, neurolépticos atipicos y me-
mantina para algunos trastornos conductuales’.
Por otra parte, la intensidad del estudio de su
biologia nos permite suponer que en los proxi-

Resumen

ARCHIBALDO DONOSO S. y PABLO SALINAS C.

mos afnos veremos estudios terapéuticos basados
en ese conocimiento'*®. La orientacién familiar
es muy importante, con el objetivo de lograr un
ambiente que estimule o contenga al paciente, y
para disminuir la carga de los cuidadores.

En la clinica de las demencias frontotemporales, a diferencia de la enfermedad de Alzheimer,
destacan las alteraciones de la conducta y del lenguaje y no las fallas de la memoria episédica.
Todavia son poco reconocidas en nuestro medio a pesar de ser una de las 3 primeras causas de
demencia degenerativa. Se presentan 3 casos seleccionados de una serie clinica: uno con apatia,
otro con desinhibicion y el tercero con una conducta estereotipada. Se sefialan los aspectos
clinicos y los errores diagndsticos cometidos en cada caso.

Palabras clave: Demencia frontotemporal, sindrome frontal, trastorno de conducta orgdnico.
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