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Objetivos: Una proporcion importante de pacientes con deterioro cog-
nitivo leve (DCL) o demencia amnésica no muestran neuropatologia de
enfermedad de Alzheimer (EA). La encefalopatia TDP-43 relacionada
con la edad de predominio limbico (LATE) se ha descrito como la alter-
nativa diagnostica principal, especialmente en edades avanzadas, y se
caracteriza por un patron hipometabélico distintivo en areas temporo-
limbicas en FDG-PET. Sin embargo, se sabe poco sobre la prevalencia
de este y otros patrones de hipometabolismo en pacientes amnésicos
sin EA.

Material y métodos: 360 sujetos con DCL o demencia amnésica de
ADNI con datos de Tau-PET y FDG-PET disponibles se dividieron en Tau+
y Tau- utilizando un método de lectura visual. En los pacientes Tau-,
los patrones individuales de FDG-PET se clasificaron en grupos utilizan-
do un analisis de agrupamiento jerarquico. Se estudiaron las diferen-
cias grupales en edad, volumen hipocampal y variables cognitivas.
Resultados: 185/360 pacientes fueron evaluados como Tau-, de los
cuales 95 presentaban algin hipometabolismo regional. En este sub-
grupo, 37 pacientes (39%) tenian un patron de hipometabolismo tipico
de LATE. Otros 2 patrones encontrados fueron sugestivos de demencia
semantica (“temporopolar”, 18%) y DLB (“posterior-occipital”, 24%).
Por ultimo, se observo un patron frontal mas difuso (C3, 19%). El pa-
tron sugestivo de LATE se asocié con una mayor edad (p = 0,02), dete-
rioro de memoria mas pronunciado (p = 0,02) y atrofia hipocampal
(p = 0,03).

Conclusion: El FDG-PET proporciona informacion diagnostica valiosa
después de una exploracion negativa para Tau-PET. Entre los pacientes
amnésicos sin EA, el hipometabolismo temporolimbico sugerente de
LATE fue el patron mas prevalente, aunque no el Unico.
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Objetivos: La tomografia por emision de positrones con fluorodesoxi-
glucosa (PET-FDG) es una herramienta de diagnostico de soporte para
el diagnostico de la demencia con cuerpos de Lewy (DCL). El patréon
clasicamente descrito incluye un hipometabolismo generalizado de
predominio posterior, incluyendo el ldbulo occipital conformando el
signo de la isla del cingulo posterior.

Material y métodos: Se han analizado los patrones de alteracion en
PET-FDG de una cohorte con diagndstico clinico de DCL. Se ha recogido
el patron de alteracion evaluado visualmente, la frecuencia de altera-
ciones caracteristicas de DCL y la correlacion con biomarcadores de
LCR en el subgrupo con resultados disponibles.

Resultados: Se han identificado 57 sujetos (edad media 72 anos; 43%
mujeres; MMSE 23 puntos). 49/57 presentaban un patron de
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enfermedad neurodegenerativa en el PET-FDG (37 afectacion de pre-
dominio posterior, 35 afectacion occipital, 31 signo de la isla 'y 21 hi-
permetabolismo de ganglios basales). No hubo diferencias a nivel cli-
nico entre los pacientes con y sin patréon neurodegenerativo. Tampoco
en cuanto a la presencia de hipermetabolismo de ganglios basales y
alteracion en el DAT-SCAN en los sujetos que disponian de ambas prue-
bas. 30/57 pacientes tenian marcadores de LCR (29/30 positivos para
RT-QuIC asyn). 11/30 presentaban copatologia amiloide (9 A+T-y 2
A+T+). Los sujetos DCL A+ presentaron mayor frecuencia hipometabo-
lismo parietal (p < 0,001).

Conclusion: Un 15% de pacientes con DCL no presentan un patréon
metabolico cerebral caracteristico a pesar de tener un cuadro clinico
o bioldgico (asyn+) compatibles. La copatologia Alzheimer conlleva una
mayor frecuencia de hipometabolismo parietal.
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Objetivos: En 2019, nuestro grupo reporté una nueva mutacion en el
exon 13 de MAPT (p.P397S) como causa de demencia frontotemporal
(DFT) familiar. En este trabajo describimos las caracteristicas clinicas
y neuropatoldgicas de la mutacion p.P397S en MAPT.

Material y métodos: Evaluacion clinica y neuropsicologica de 15 suje-
tos de 10 familias aparentemente no relacionadas con DFT por muta-
cion p.P397S en MAPT. Determinacion de AB42, tau fosforilada y tau
total en LCR. Se describe el perfil de atrofia en la neuroimagen.
Descripcion de los hallazgos neuropatologicos de dos casos portadores
de la mutacion. Se realizo un estudio de haplotipos para evaluar un
mismo posible efecto fundador entre las familias.

Resultados: La edad media de inicio fue de 61,5 afos (rango de 45 a 77
anos), con una duracion media de la enfermedad hasta la muerte de 14
anos (rango 6-22 anos). Todos los portadores presentaron un cuadro
clinico compatible con la variante conductual de la DFT con marcados
déficits amnésicos y alteracion semantica. La neuroimagen revel6 mar-
cada atrofia bitemporal con relativa preservacion de los lobulos fronta-
les. El perfil de biomarcadores de LCR mostro elevacion de tau fosfori-
lada y tau total. El estudio neuropatologico revelé una extensa
tauopatia neuronal y glial de 4 repeticiones. El estudio de haplotipos
sugiere un mismo antecesor comun en todas las familias evaluadas.
Conclusién: La mutacion p.P397S en MAPT causa un fenotipo clinico y
neuropatoldgico particular consistente en una DFT conductual de inicio
relativamente tardio y de curso lentamente progresivo. Los hallazgos
neuropatoldgicos revelaron una extensa tauopatia neuronal y glial.
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