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REPORTE DE CASO / CASE REPORT

Dos casos de atrofia cortical posterior, la
demencia que inicia con sintomas visuales.

Two cases of posterior cortical atrophy a dementia that begins with visual symptoms

Nilton Custodio!?3, David Lira'?3, Eder Herrera-Pérez'**, Rosa Montesinos'**, Erik Guevara-Silva®, Liza
Nuiiez del Prado’, Sheila Castro-Suarez'’, Marcela Mar'®, José Cuenca'’, Patricia Cortijo'?

RESUMEN

Presentamos dos casos de demencia de inicio antes de los 65 afos de edad con apraxia y manifestaciones visuo-
espaciales, en los cuales no hay trastornos de memoria y de la conducta, y con diferentes grados de evolucion a
demencia. Las imagenes estructurales del cerebro demuestran atrofia parieto-occipital. Ambos casos retinen los
criterios de atrofia cortical posterior (ACP).

PALABRAS CLAVE: Agnosia visual, atrofia, demencia, enfermedad de Alzheimer,
SUMMARY
We present two cases of progressive early, onset dementia with apraxia and visuospatial disability as initial

manifestations, in which there is no memory and behavior disorders, and with different degrees of progression to
dementia. Structural neuroimaging demonstrated parieto-occipital atrophy. These cases fulfil the diagnostic criteria

of posterior cortical atrophy (PCA).

KEYWORDS: Visual agnosia, atrophy, dementia, Alzheimer’s disease.

INTRODUCCION

Los principales motivos de consulta de individuos
de la tercera edad con sospecha de demencia son
problemas de memoria episddica y/o trastornos de
la conducta. No obstante, si bien la demencia de la
enfermedad de Alzheimer (EA) es la mas frecuente
(1), existen otros tipos de demencia degenerativa,
tan devastadoras como la EA, que no son facilmente
reconocidas, incluyendo la degeneracion lobar fronto-
temporal en su variante conductual (2), demencia
con cuerpos de Lewy y enfermedad por priones. Peor

aun, cuando los sintomas demenciales de inicio no
afectan la memoria o la conducta, la probabilidad de
detectarlas en estadios iniciales es muy baja. En ese
sentido, existe un proceso neurodegenerativo que
afecta inicialmente la corteza occipito-parietal y se
caracteriza por alteracion de las funciones visuales
complejas, denominada atrofia cortical posterior (ACP)
(3), en la cual la mayoria de los pacientes (usualmente
antes de los 65 anos de edad) consulta inicialmente a
un oftalmoélogo y la derivacion a neurologia es muy
tardia.
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En sus inicios, la memoria es normal o casi normal
y no existe demencia; y cuando existen olvidos
precoces, éstos son rapidamente sub-estimados por los
defectos visuo-espaciales de mayor importancia por su
afectacion en las actividades de vida diaria. En 1988,
Frank Benson introdujo el nombre de ACP luego de
reportar y describir cinco pacientes que iniciaron el
cuadro clinico con agnosia visual, alexia y apraxia.
Estos pacientes desarrollaron, de manera parcial o
completa, un sindrome de Balint o un sindrome de
Gerstmann, y posteriormente evolucionaron hacia una
franca demencia (4). Se han propuesto los siguientes
criterios  diagndsticos: comienzo insidioso con
sintomas de falla visual; ausencia de una patologia
oftalmolodgica que explique los sintomas, en donde la
agudeza visual es normal, pero puede existir restriccion
u otros defectos del campo visual; los defectos visuales
son desproporcionados con respecto a otras fallas
cognitivas; el curso es progresivo; y las imagenes
cerebrales pueden mostrar atrofia, hipometabolismo
o hipoperfusion occipito-parietal u occipito-temporal,
pudiendo ser uni o bilaterales (3).

EAeslapatologia subyacente mas comtn, por lo que
ACP suele ser referida como la variante “bi-parietal”
o “visual” de la EA; aunque alternativamente puede
ser también referida como sindrome de Benson (4). La
distincion entre ACP y la presentacion amnésica tipica
de la EA refleja la distribucion de la patologia en EA.
Asi individuos con ACP tienen una mayor densidad
de placas seniles y ovillos neurofibrilares en la corteza
occipital, corteza parietal posterior y uniéon temporo-
occipital, que en aquellos con EA tipica; mientras que
muestran escasos cambios patoldgicos en dreas mas
anteriores, como la corteza pre-frontal (3).

De acuerdo con la distribucion de la patologia y
atrofia, los pacientes con ACP en estadios iniciales
suelenpresentardeficienciasenel procesamiento visual,
agnosia aperceptiva, prosopagnosia, deficiencias
en la orientacion espacial, ataxia Optica, apraxia de
extremidades (4,5); aunque en algunos casos también
pueden experimentar dislexia, acalculia, disgrafia e
inatencion visual (6). Teniendo en cuenta que la ACP
es una entidad neurodegenerativa poco frecuente,
con particulares sintomas iniciales, de evolucion e
intensidad variables, comunicamos dos casos clinicos
de probable ACP, resaltando el perfil cognitivo y sus
diferencias con otras demencias corticales.

Caso 1

Mujer de 72 afios, contadora de profesion, jubilada
a los 65 afos de edad, dominancia diestra, con
antecedentes de hipertension arterial y dislipidemia
en tratamiento regular con losartin 50 mg qd y
atorvastatina 20 mg qd, sin antecedentes familiares
de importancia. Acude a consulta por compromiso
visual y dificultad en el manejo del dinero, por lo que
no podia realizar sus actividades instrumentales de
vida diaria sin asistencia de su esposo. Al realizar el
cuestionario de sintomatologia neuropsicoldgica, con
ayuda del esposo, se logra detallar que los sintomas
se iniciaron 4 afios atras, con dificultad para encontrar
objetos, como los anteojos de lectura sobre su
escritorio, o los cubiertos sobre la mesa al comer; tenia
serias dificultades para abrir o cerrar un recipiente,
pues no identificaba cual de los costados correspondia
a la tapa, le costaba mucho guardar un objeto dentro
de su caja y se tropezaba con los escalones al subir las
escaleras.

(WA

Figura 1. Prueba de dibujo del reloj-version de Manos
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Un afio después observd que luego de contestar
el teléfono no lograba poner el auricular en el sitio
correcto, y presentaba accidentes relacionados a
dificultades en calcular la distancia de los objetos, por
ejemplo al intentar sentarse en la silla, o al subir al auto.
Posteriormente, transcurrido aproximadamente un afio,
el esposo notd que la paciente tenia dificultades para
el reconocimiento de las diferentes denominaciones de
billetes en nuevos soles; ella podia asumir que el billete
de 10 y el billete de 20 nuevos soles tenian el mismo
color, pero si miraba con detalle las denominaciones,
podia reconocer su error. Luego de un tiempo, ademas
presento dificultad para realizar los calculos del cambio
de soles a dolares; sobre todo cuando los realizaba con
la calculadora, pues al leer la cantidad resultado de una
operacion matematica, cambiaba un nimero por otro,
lo que variaba el resultado final de la transaccion. El
examen clinico neurolégico fue normal, excepto por
una leve alteracion de los campos visuales a pesar
de la agudeza visual normal, pues al pedirle contar
dedos cometia repetidos errores, que inmediatamente
corregia cuando movia su cabeza y dirigia la mirada
hacia la izquierda.

Los resultados de las pruebas de cribado revelaron
23/30 en el Mini Mental State Examination (MMSE);
2/10 en la prueba de dibujo de reloj-version de Manos
(PDR-M) (figura 1) y 23 en el Pfeffer Functional
Activities Questionnaire (PFAQ). Los examenes
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de sangre de hematologia, bioquimica, Elisa-VIH,
VDRL, pertfil tiroideo y niveles de vitamina B12
fueron normales. En la evaluacion neuropsicolégica,
la atencion estaba conservada (repitio hasta 6 series de
digitos en orden directo e inverso, y pudo denominar
los meses del afo en orden inverso), la orientacion en
el tiempo y el espacio fueron normales, no presentd
apraxia ideatoria, ideomotora, del vestir, ni del habla;
pero si una apraxia constructiva por descuido de
detalles. En la evaluacion del lenguaje, la fluencia,
comprension y repeticion fueron normales. En la
denominacion, denomind con certeza colores y
objetos; pero cometid errores con algunos dibujos,
sobre todo debido a la percepcion de detalles aislados
(cuando se mostr6 el dibujo de la mesa, ella denomind
columnas, refiriéndose a las patas del mueble). Al
describir la lamina 1 del test de Boston; pudo referirse
a algunos elementos de la escena, pero con omision
de otras escenas igualmente importantes y sin llegar
a una sintesis global de la escena. En la evaluacion de
lectura, reconocio cada letra, pudo leer con precision
palabras aisladas y oraciones simples; pero en los
parrafos largos, omitia algunas palabras, saltaba de un
renglon a otro y no podia leer palabras poli-silabicas.
En la escritura, lo hacia con mala alineacion de los
renglones, errores ortograficos y mezcla de letras
minusculas y mayusculas, o mezcla de letras tipo
imprenta con cursivas.
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Figura 2. En la figura de la izquierda, la paciente s6lo pudo identificar la letra E, pero no la
letra A; mientras que en la figura de la derecha, ella s6lo pudo identificar la letra H, pero no

la letra E.
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Cuando evaluamos tareas de calculo, so6lo logro
realizar con eficiencia algunas sumas simples, sin
lograr realizar restas, calculo escrito y la solucion
de un problema. En memoria verbal, tuvo un buen
rendimiento en las pruebas de recuerdo inmediato,
recuerdo retrasado y reconocimiento. En memoria
semantica, evocé 21 nombres de animales en 60
segundos. La evaluacion de funciones ejecutivas,
incluyendo fluencia fonologica, Trail Making Test
(TMT) A 'y B, Wisconsin Card Sorting Test (WCST)
fueron normales. El seguimiento visual era adecuado
si el movimiento del blanco era lento, pero fallaba
si se movia con rapidez (era capaz de seguir con la
mirada un objeto que se movia en forma pendular s6lo
si el movimiento era lento; si se aceleraba; los globos
oculares realizaban movimientos irregulares y perdia
el objeto) y el nistagmo optocinético horizontal y
vertical estaba conservado. Ante las figuras de Navon
(figura 2), la paciente s6lo logré identificar las letras en
forma individual, pero no logrd identificar la letra en su
aspecto global sugiriendo simultanagnosia. Ademas,
presentd desorientacion derecha/izquierda y agnosia
digital visual. En resumen, esta paciente presentaba
defectos en la exploracion visual, simultagnosia,
sindrome de Gertsmann (acalculia, desorientacion
derecha-izquierda, agnosia digital y agrafia), alexia,
apraxia constructiva y agnosia visual aperceptiva,
con respeto de memoria episddica, atencion, lenguaje
oral y funcion ejecutiva. La imagen por resonancia
magnética (IRM) cerebral mostrd atrofia cortical
parietal, con predominio izquierdo.

Caso 2

Varon de 66 afios, profesor universitario,
dominancia diestra, con antecedentes de traumatismo
craneo-encefalico por accidente de transito a los 31
afios de edad, sin secuelas y cirugia por angioplastia
coronaria a los 45 anos de edad. Usuario regular de
carvedilol, rosuvastatina y acido acetilsalicilico. No
presenta antecedentes familiares de enfermedades
neuroldgicas y psiquidtricas. Acudié a la consulta,
porque desde hace 2 afios y medio presenta dificultad
para leer, ¢l refiere que tiene una progresiva tendencia
a saltar los renglones, por lo que tiende a leer con un
marcador que le permite identificar un renglon y luego
dirigirse ordenadamente al siguiente. Un afio después,
su esposa nota que tiene dificultades para encontrar
objetos en el espacio, cuando habia escaso contraste,
por ejemplo presentaba serias dificultades para
encontrar los botones que sefialaban el ntimero del piso
en el ascensor, o los manubrios de las puertas de los
closets cuando eran del mismo color del material de la
madera. Luego, se agrega falla para la orientacion en
lugares nuevos; tiene dificultades para retornar a casa
desde el supermercado, y en dos oportunidades no
logroé encontrar su auto en el estacionamiento, cuando
sali6 por una puerta distinta a lo acostumbrado. Su
esposa refiere que dejo de manejar, cuando choco su
auto en la cochera de su casa al no calcular la distancia
del otro auto, que se encontraba estacionado frente a
¢l; sin embargo varios meses antes, ya habia sufrido
varios choques menores. Al mismo tiempo, se hace

Figura 3. Imagenes de resonancia magnética cerebral en corte axial en las que se
muestra atrofia cortical parietal, a predominio izquierdo.
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evidente la dificultad para realizar el pago de servicios
(teléfono, luz y agua) en el banco, al no poder realizar
los calculos de los pagos totales. Seis meses antes de la
consulta, la desorientacion espacial episodica se hace
evidente dentro de casa, inicialmente a predominio
nocturno, y luego también en las primeras horas, luego
de despertar.

El examen clinico neurologico demostro
alteraciones en la grafestesia y estereognosia en el
miembrosuperiorderecho, hiperreflexiaosteotendinosa
asimétrica con respuesta plantar flexora bilateral, y
hemianopsia homoénima derecha. Los resultados de las
pruebas de cribado revelaron 17/30 en el MMSE, 0/10
enlaPDR-My 30 en el PFAQ. Los examenes de sangre
de hematologia, bioquimica, Elisa-VIH, VDRL, perfil
tiroideo y niveles de vitamina B12 fueron normales.
En la evaluacion neuropsicologica, se demostro pobre
atencion y concentracion, desorientacion espacial y
temporal, y marcada apraxia del vestir, ideomotora
y construccional. En la evaluacion del lenguaje, la
fluencia y repeticion fueron normales, con escasas
parafasias semanticas. En la comprension, no tuvo
problemas para las érdenes simples; pero si con la
mayoria de 6rdenes complejas. En la denominacion por
confrontacion, tuvo serias dificultades para denominar
objetos como tijeras, embudo, mascara, reloj, lapicero,
billetera, cama, estetoscopio, silbato y armonica.
Al describir la lamina 1 del test de Boston, no pudo
describir escenas aisladas, y tampoco pudo plantear
una sintesis global de la escena. En la evaluacion de
lectura, reconocid cada letra, pudo leer con precision
palabras aisladas; pero no oraciones simples, y en los

O i

parrafos largos, omitia algunas palabras, saltaba de un
renglon a otro y no podia leer palabras poli-silabicas.

En la escritura, lo hacia con mala alineacion de
los renglones y multiples errores ortograficos. En las
tareas de calculo, solo logrd realizar con eficiencia
algunas sumas simples, sin lograr realizar restas,
calculo escrito y la solucion de un problema. En
memoria verbal, tuvo un buen rendimiento en las
pruebas de recuerdo inmediato, recuerdo retrasado
y reconocimiento. En memoria semantica, evocd 6
nombres de animales en 60 segundos. En la evaluacion
de habilidades visuo-espaciales, no pudo reconocer las
figuras enmascaradas de Poppelreuter; mientras que
en la evaluacion de habilidades visuo-constructivas, €l
no pudo copiar con éxito la figura compleja de Rey-
Osterreith (figura 4) y las margaritas. En la evaluacion
de funciones ejecutivas, en fluencia fonoldgica sélo
pudo evocar 5 palabras con la letra P en 60 segundos,
el TMT parte A pudo completarlo en 73 segundos, y
el TMT B lo hizo en 204 segundos, mientras que el
rendimiento en el WCST pudo completar todas las
categorias, pero con un elevado porcentaje de errores
perseverativos.

La exploracion visual del ambiente era escasa,
lenta, irregular e ineficaz, y muchas veces la mirada
pasaba sobre el objeto que buscaba sin verlo. Fue
capaz de seguir con la mirada un objeto que se
movia en forma pendular s6lo si el movimiento era
lento, pero si éste se aceleraba, los globos oculares
realizaban movimientos irregulares y perdia el objeto;
y el nistagmo optocinético horizontal y vertical estaba

o
H

Figura 4. En la copia de la figura compleja de Rey-Osterreith se observa ausencia de la forma
general y detalles de las principales figuras geométricas que reflejan injuria parieto-temporal

derecha.
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Figura 5. En la IRM en corte axial y sagital, observamos marcada prominencia de los surcos
corticales de predominio parieto-occipital, y dilatacion ventricular uniforme.

conservado. El paciente solo logré identificar las letras
en forma individual, pero no logré identificar la letra en
su aspecto global sugiriendo simultanagnosia (figura
2). Ademas, present6 ataxia Optica (tras varios intentos
no pudo coger la taza situada en la mesa, pero si pudo
precisar el tamano, el color, la distancia aproximada, y
la orientacion de la asa), paralisis psiquica de la mirada
o llamada también apraxia Optica, prosopagnosia,
desorientacién derecha/izquierda, hemi-negligencia
derecha y agnosia digital visual.

Para resumir, el profesor inici6 con fallas en la
lectura y dificultad para encontrar objetos ubicados en
su entorno; después se agregaron trastornos del calculo,
desorientacion espacial y en el examen se demostro
trastornos de la atencidon y concentracion, apraxia,
anomia, alexia, trastornos de la memoria semantica, de
las habilidades visuo-espaciales y visuo-constructivas,
y algunos items del sindrome disejecutivo. Ademas
presentd elementos del sindrome de Gerstmann y del
sindrome de Balint (simultanagnosia, ataxia Optica
y apraxia optica). En la IRM cerebral se observo
marcada prominencia de los surcos corticales de
predominio parieto-occipital, y dilatacion ventricular
uniforme.

DISCUSION

Nuestros casos se caracterizan por presentar los
sintomas iniciales después de los 60 afios de edad,

278 Rev Neuropsiquiatr 76 (4), 2013.

con predominio de sintomas visuo-espaciales, con
lenta evolucion en el primer caso, y rapida evolucion
en el segundo. La edad de inicio tiende a ser mucho
mas temprana en ACP que en EA tipica, con reportes
de la mayoria de estudios de inicio de sintomas de
ACP a mediados de los 50 e inicios de los 60 (5); sin
embargo, algunos investigadores han reportado un
amplio rango de edades (entre los 40 y 86 afios de
edad) (6). En el primer caso, a pesar de un tiempo
de evolucion de enfermedad de 4 afios, la memoria
episddica y semantica, lenguaje, atencion y funcion
ejecutiva no se encontraron afectadas; mientras que
en el segundo caso, con un tiempo de enfermedad de
2,5 afios encontramos afectacion de ciertas areas del
lenguaje, de memoria semdantica, atencion y algunos
items de las funciones ejecutivas.

En ambos casos, la memoria no se afectdo de
manera inicial sino que se comprometié en etapas
posteriores de la enfermedad (evidente en el segundo
caso), ademas no se presentaron alteraciones
precoces del comportamiento ni del lenguaje, lo que
podria descartar en ellos a la EA y el espectro de la
degeneracion lobar fronto-temporal (DFT). El cuadro
clinico tipico de la ACP difiere en sus inicios del
cuadro clinico de la EA y de las DFT (3,5), debido
a que se presenta con agnosia visual y alteraciones
visuoespaciales desproporcionadas y precoces con
respecto a la alteracion de la memoria, el lenguaje y
el comportamiento (5,7). Incluso, el diagnostico de
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demencia al inicio del cuadro clinico no se ajustaria a
los criterios propuestos por el DSM-IV (8), pues no es
posible demostrar afectacion de la memoria.

En nuestro primer caso, podemos plantear segiin
el compromiso neuropsicoldgico, dafios en la via
de asociacion occipito-temporal (sindrome visual
ventral), pues demostramos agnosia visual, agnosia
topografica, alexia, y componentes del sindrome de
Gerstmann; aunque la IRM revela un compromiso
posterior bilateral con predominio parietal, lo que
explicaria el hallazgo de simultanagnosia y apraxia
constructiva. En el segundo caso, reconocemos
caracteristicas clinicas completas de disfuncion
cortical posterior bilateral, basados en el inicio de
agnosia visual que progresa hasta el sindrome de
Balint, alexia, sindrome de Gerstmann, apraxia y
afasia sensorial transcortical; y podriamos precisar
que existe un predominio de dafio en la via de
asociacion occipito-parietal (sindrome visual dorsal)
caracterizado por alteraciones visuoespaciales, agrafia,
apraxia ideomotora y componentes del sindrome de
Balint (9). Por otro lado, debemos precisar que las
apraxias, ideomotora, ideacional e incluso del vestir,
también pueden ser un sintoma inicial de la ACP
(3,5,10). Ademas también se ha demostrado déficit en
la memoria de trabajo y apraxia de las extremidades
(10).

Los hallazgos de estudios longitudinales
demuestran que la memoria anterograda, las
funciones ejecutivas y habilidades del lenguaje estan
relativamente preservadas en estadios iniciales de la
enfermedad (3); los cuales se deterioran gradualmente
en algunos pacientes con ACP, en tanto progresan a
estados globales de demencia (5,11,12), como lo
observamos en nuestro segundo caso.

El clinico debe estar atento ante casos de individuos
de la tercera edad que manifiestan problemas visuales;
pues si bien es cierto, estos podrian corresponder a
anormalidades oculares como cataratas, auras visuales
de migraiia, crisis del 16bulo occipital, o alucinaciones
visuales de la demencia con cuerpos de Lewy; es
pertinente realizar una cuidadosa anamnesis y un
adecuado examen clinico y neuropsicoldgico antes de
descartaruncasode ACP. Sibienescierto, los problemas
visuales complejos como percepcion de objetos en
el espacio, son reportados mas frecuentemente que
los problemas visuales basicos, muchos de esos
problemas visuales son debido en parte a deficiencias
en el procesamiento visual mas basico, por ejemplo
forma, movimiento, color y localizacion. En una

detallada comparacion de percepcion visual basica
y compleja, todos los pacientes con ACP mostraron
compromiso en al menos un proceso visual basico
(13), lo cual enfatiza la vulnerabilidad de los aspectos
fundamentales de la vision asociada con la disfuncion
cortical occipital. Incluso, en estadios iniciales de
ACP se ha demostrado correlaciones especificas del
procesamiento visual basico con habilidades visuo-
espaciales complejas y visuo-perceptuales, pero no
con funciones parietales no visuales (como el célculo
y la ortografia), sugiriendo un compromiso especifico
de la via visual (13).

Es pertinente resaltar que el rendimiento de
pacientes con ACP en tareas cognitivas con alguna
demanda visual (como recuerdo de memoria visual,
TMT o el test de Stroop) es vulnerable a bajos
resultados y por ende a falsas interpretaciones; por
lo que una evaluacion precisa requiere seleccion de
tareas que disminuyan la demanda visual (por ejemplo
tareas de memoria auditivo-verbales, denominacion
desde descripciones verbales) (10).

En conclusion, presentamos dos casos de
demencia de presentacion poco frecuente e inusual,
denominada ACP, en los cuales los sintomas de inicio
estan relacionados a trastornos visuo-espaciales que
reflejan el claro compromiso inicial de la corteza
occipital y luego en la evolucion, seglin la afectacion
neuropsicologica podemos sospechar su extension
hacia corteza parietal o temporal, hasta manifestarse
en una clara demencia cuando compromete otras areas
de asociacion.
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