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PALABRAS CLAVE Resumen Mujer de 45 afos de edad, diestra, sin antecedentes patologicos de interés y con
Afasia; buen nivel educativo. Acude a la consulta por quejas subjetivas de memoria y problemas
Lenguaje; en el lenguaje. Diagnosticada de afasia progresiva primaria (APP) desde hace 3 afios y en
Demencia; tratamiento logopédico por sus problemas con el lenguaje desde hace un afo. La exploracion
Rehabilitacion; psicopatologica es normal, con evidente deterioro en la fluencia verbal categorial, aunque con
Prondstico una buena capacidad de comprension y conversacion, praxis normales y rendimiento dentro

de la normalidad en el test de cribado cognitivo. Las quejas subjetivas de memoria fueron
evaluadas con pruebas de memoria verbales. Ademas, los familiares informaron de cambios de
conducta, especialmente irritabilidad. Estos problemas no le afectan para las actividades de la
vida diaria, manteniendo un buen nivel de actividad.

Este caso muestra las dificultades para clasificar los casos dentro de los diferentes subtipos
de APP definidos, asi como para valorar una posible evolucion de los problemas que actualmen-
te presenta la paciente.
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Dementia; A 45 year-old woman, right handed, with no medical history of interest, and a good level of
Rehabilitation; education was seen in the clinic due to subjective complaints of memory and language problems.
Prognosis She was diagnosed with primary progressive aphasia (PPA) three years ago and had received

speech therapy for a year. The psychopathological examination was normal, with categorical
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verbal fluency impairment, although with good comprehension and speaking ability, normal

praxis and normal performance in the cognitive screening test. The subjective complains of

memory were assessed by test of verbal memory. Furthermore, behaviour changes, particularly

irritability, were reported by family. These problems did not affect her activities of daily living.
The present case shows the difficulties in classifying cases into different subtypes of PPA and

the problems in making a possible prognosis.

© 2011 AELFA. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Marcel Mesulam defini6 el término “afasia lentamente pro-
gresiva” en una articulo publicado en 1982 donde describio
a 6 paciente que presentaban un deterioro progresivo del
lenguaje. Posteriormente el término pasé a denominarse
afasia progresiva primaria o sindrome de Mesulam. La difi-
cultad para encontrar palabras fue el rasgo clinico mas lla-
mativo en estos pacientes, cuya edad oscilaba entre los
48 y 69 anos de edad. Ahos mas tarde, Mesulam detecto una
importante reduccion en el habla espontanea, acompanada
de agramatismo, estereotipias verbales y algunas parafa-
sias fonémicas, con relativa preservacion de la compren-
sion oral y lectora. Ademas, se observo un deterioro gradual
e irreversible Unicamente en el ambito de la funcion lin-
giiistica, sin afectacion de otras capacidades cognitivas,
con independencia para las habilidades de la vida diaria,
buen ajuste social y reconocimiento de familiares y amigos.
Sin embargo, tras varios afos de evolucion, dos de los pa-
cientes desarrollaron una demencia generalizada (Espert et
al, 1986).

La afasia progresiva primaria (APP) se considera un sin-
drome poco frecuente que es diagnosticado cuando otras
facultades mentales, como la memoria para eventos de la
vida diaria, las habilidades visuales y espaciales (evaluados
mediante tests de dibujo y reconocimiento) y el comporta-
miento permanecen relativamente intactos, y el lenguaje es
el Unica area de disfuncion por lo menos en los dos primeros
anos de la enfermedad. Sin embargo, se observa una gran
heterogeneidad, tanto en la evolucion de la sintomatologia
linglistica y cognitiva como neuropatoldgica. El mismo Me-
sulam considera la APP como una forma de demencia porque
causa un deterioro cognitivo progresivo hasta el punto de
que las actividades de la vida diaria comienzan a estar com-
prometidas, pero es una demencia inusual porque las fun-
ciones de memoria centrales permanecen preservadas por
tiempo (Mesulam, 2003).

No obstante, el diagndstico, la terminologia utilizada y la
clasificacionn de APP pueden constituir un reto. Los articu-
los mas recientes sobre el tema se centraban en las diferen-
cias entre APP y la enfermedad de Alzheimer (Messulam,
1987; Messulam, 2001). En este sentido, al menos durante
2 décadas, casos de APP fueron clasificados en demencia
semdntica (DS) frente a afasia progresiva no fluente (APNF),
o en otros estudios como fluente o no fluente. No obstante,
habia un nimero de APP que no cumplian los criterios para
ser clasificados en estas clasificaciones binarias (Grossman &
Ash, 2004). Por ello, una tercera variante clinica fue descri-
ta y denominada como logopénica o afasia progresiva fono-
l6gica por Gorno-Tempini et al (Gorno-Tempini, 2004). La
APNF se caracteriza por habla laboriosa, con dificultades

para encontrar palabras, agramatismo en la produccion,
prosodia interrumpida, con comprension relativamente con-
servada aunque con problemas para comprender instruccio-
nes sintacticas complejas. La DS se caracteriza por un habla
fluente y gramaticalmente correcta, con pérdida grave de
significado de palabras y objetos, dislexia superficial y com-
prension relativamente preservada. Por Gltimo, la afasia
progresiva logopénica (APL) es la mas reciente variante des-
crita de las APP y se caracteriza por déficit para encontrar
palabras y en la repeticion de frases, con produccion del
habla disminuida, con pausas frecuentes debido a los pro-
blemas para la busqueda de palabras y relativa preservacion
en comprension de palabras (Gorno-Tempini, 2004; Gor-
no-Tempini, 2011).

Caso clinico

Mujer de 64 anos de edad, diestra y sin antecedentes pato-
logicos de interés. Casada y con dos hijos. Trabajo en un
puesto administrativo durante mas de 40 anos. Visita por
primera vez la consulta en junio de 2010 con quejas subjeti-
vas de memoria, que nota especialmente cuando acude a la
Universidad de la Experiencia, asi como dificultades en la
denominacion (anomia). Esta en estudio por un diagnostico
de APP en un centro privado de otra comunidad desde hace
3 afos.

La exploracion psicopatoldgica resulta normal (orientada,
lenguaje adecuado tanto en producciéon como en compren-
sion, no presenta alteraciones del pensamiento, comporta-
miento adecuado, aspecto cuidado, eutimica y con suefio
adecuado). En el primer cribado cognitivo se observa un de-
terioro en la fluencia verbal categorial (8 animales), no asi
en las praxias (test del reloj perfecto), y obtiene una pun-
tuacion normal en el cuestionario abreviado del Estado Men-
tal (SPMSQ).

Evaluacion y tratamiento logopédico

La paciente fue derivada a la consulta de logopedia (servi-
cio de rehabilitacion) desde el servicio de neurologia, para
la valoracion y el tratamiento de la afasia, si procedia.

En noviembre de 2010 realizamos la primera entrevista.
La paciente refiere ser una persona muy culta pero que des-
de hace un tiempo nota problemas de lenguaje y memoria,
fundamentalmente dificultades para encontrar palabras
mientras conversa con otras personas. Todo ello le ocasiona
alguna limitacion en su vida diaria y de manera especial en
la Universidad de la Experiencia, a la que ella acude como
alumna. Cree que el origen de su problema radica en un
microinfarto y que por tanto se resolvera.
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En noviembre de 2010 se le realiza una exploracion con el
Test Barcelona (version completa), en el que se obtuvieron
los siguientes resultados:

e En el lenguaje espontaneo, la descripcion de la lamina 'y
la narracion tematica resultaron ser muy pobres en
cuanto a contenido informativo. Se observoé anomia, asi
como la aparicion de alguna parafasia semantica. Ante
la anomia la paciente utilizaba como recurso algln ges-
to con la mano, que no ayudaba a la comprension de la
palabra que queria decir, y usaba de manera repetida
muletillas como “esto” “esta” en sustitucion de la pala-
bra no evocada.

¢ En la fluencia y la prosodia obtuvo puntuaciones de nor-
malidad en ambos aspectos, pese a la anomia.

e En los items de orientacion, digitos, lenguaje automati-
co —control mental, praxis orofonatoria, repeticion ver-
bal, repeticion de error semantico, comprension verbal,
lectura—, verbalizacion, comprension lectora, mecanica
de la escritura y dictado, obtuvo un rendimiento nor-
mal. En el item de escritura solo tuvo dificultad de evo-
cacion en una palabra en el subtest de escritura
narrativa.

Los items mas afectados de todo el test fueron:

e Denominacion visuo-verbal de imagenes (10/14). No se
beneficiaba de las ayudas que se le fueron facilitando,
como la clave fonolégica o los gestos.

En los items de denominacion verbo-verbal y en el com-
pletamiento denominando no presento ningln fallo.

e Evocacion categorial en asociaciones: evocéd 9 animales

en un minuto y 9 palabras iniciadas con /p/ en 3 minutos
(una en el primer minuto, dos en el segundo minuto y seis
durante el tercer minuto).
Después de esta evaluacion se le propone un programa
de logopedia para rehabilitar los aspectos afectados. El
tratamiento se organizo en dos sesiones semanales indi-
viduales de media hora de duracion. En ellas se trabaja
fundamentalmente para mejorar la anomia, y para ello
se han realizado los siguientes tipos de actividades.

Actividades de evocacién por categoria semantica
Consiste en evocar elementos de una misma categoria, que
puede ser muy amplia o mas concreta. Por ejemplo, durante
algunas de las sesiones se trabajo el tema del “esqui”.

La paciente es una gran aficionada a este deporte que si-
gue practicando de manera habitual. El trabajo de evoca-
cion al principio fue muy general, pidiéndole que evocara
cualquier elemento que estuviera relacionado con el tema.
Después se le fue pidiendo la evocacion por subcategorias:
estaciones de esqui de la zona, material necesario para la
practica de este deporte, organizacion de las pistas... El
tema le era muy motivador, aunque también se frustraba al
darse cuenta de las dificultades que presentaba.

Durante estas sesiones se utilizo, entre otros recursos, ma-
terial de la oficina de turismo sobre las estaciones de esqui.

Actividades de completamiento de frases

Suelen ser mas motivadoras, ya que en ellas el nimero de
fracasos se reduce notablemente, asi que siempre se intro-
ducen en la sesion.

Se le plantean de diferentes formas, que se muestran en
las tablas 1 a 4.

Actividades de descripciones

En ellas ha de describir el estimulo que se le da. A veces se
realizan sobre temas ya trabajados en consulta, y otras ve-
ces sobre temas que no se han tratado en ella. Se le han
pedido descripciones tanto de elementos estaticos como de
elementos dinamicos, asi como de elementos muy concretos
(coches) y de otros mas abstractos (el carifio).

En ocasiones, de manera previa organizamos las ideas que
de manera obligatoria deben aparecer en cada una de las
descripciones.

Por ejemplo, en una sesion que se realizé sobre material
de oficina (recordemos que ella desempeio tareas adminis-
trativas durante muchos anos) debia describir como mini-
mo, de cada elemento que se le proponia, la forma, el
tamano y la utilidad. Se le propusieron, entre otros, estimu-
los como clips, grapadora, fotocopiadora, ordenador, boli-
grafo, goma, trituradora de papel, impresora, etc.

Si le valia el estimulo auditivo para iniciar la descripcion,
no se presentaba la imagen del elemento que se iba a des-
cribir.

En su domicilio rellené un cuadro (tabla 5) para reforzar
lo trabajado en la sesion.

Tabla 1. Expresiones contrarias

Agua caliente
Botellas llenas
Pan tierno
Alimentos crudos

Agua fria

—
—
-
-

Tabla 2. Expresiones contrarias

Pie es a planta como mano es a palma
Verano es a playa como invierno es a
Ceniza es a cenicero como papel es a

Abeja es a colmena como pajaro es a

Tabla 3. Respondiendo a preguntas cerradas

;Donde se encierra a los pajaros? En la jaula
;Donde llevamos la ropa cuando vamos de viaje?
;Quién es el presidente del ayuntamiento?

;Qué nos ponemos para ir a dormir?

Tabla 4. Completando frases por su significado

El que cose trajes es el sastre

Se frien los huevos en la
El frigorifico conserva los
Se afeita la cara con
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Tabla 5. Cuadro con los datos trabajados en la sesion

Forma Tamano Utilidad

Impresora
Grapadora
Fotocopiadora
Clips

Actividades de sintesis sémica
La paciente debe englobar toda la informacion que se le da
en un solo elemento.

Conjunto de platos, vasos, cubiertos que se guarda en el
armario y que empleamos para comer = vajilla.

Actividades de analisis sémico

Son actividades completamente contrarias a las anteriores,
en las que hay definir los distintos elementos del estimulo
que se da:

Manzana: fruta, redonda, jugosa, dulce o dcida...

Todos los ejercicios se realizan tanto sobre centros de in-
terés proximos a la paciente como sobre centros de interés
menos estimulantes para ella. En general se trabajan a nivel
oral durante la sesidn, para posteriormente repetirlos en
casa de manera escrita. De este modo los ejercicios reali-
zados en casa actUan como refuerzo de lo trabajado en la
sesion. Siempre trae la tarea de casa hecha, aunque de ma-
nera incompleta. Hay ocasiones en las que quiere volver a
llevarse las mismas fichas para intentar memorizar o com-
prender aquello en lo que ha tenido dificultad.

Una herramienta muy Gtil de trabajo durante las sesiones
ha sido el buscador de imagenes por Internet. Esto ha per-
mitido que en cualquier momento de las sesiones obtuviéra-
mos la fotografia de conceptos que surgian de manera
espontanea y que la paciente era incapaz de evocar.

Es un objetivo importante del tratamiento que sea capaz
de utilizar y generalizar estrategias de compensacion ante
la falta de evocacion de las palabras. Asi, se le motiva para
que recurra a descripciones, uso de gestos o incluso al dibu-
jo cuando no evoca alguna palabra. En este aspecto del tra-
tamiento presenta serias dificultades, ya que sigue
tendiendo a usar de manera espontanea muletillos del tipo
“esto” o “esta”, en lugar de los recursos trabajados.

Si que se han observado mejorias significativas ante la
respuesta que da ante ayudas como la clave fonoldgica, el
gesto representativo o la descripcion, bien sea por la forma
o la funcionalidad de la palabra no evocada.

Un aspecto que cabe destacar durante el tiempo en que
se lleva trabajando con la paciente es su comportamiento
fluctuante. Ella siempre se muestra educada y correcta,
pero hay dias en los que se muestra distante, desconfiada y
obcecada, y en los que apenas admite ningln tipo de co-
rreccion ni de ayuda. Por ejemplo, en una sesion de trabajo
que se hizo con ella sobre los refranes se observo que no era
capaz de evocar los finales de los refranes que se le decian.
Ella aseguraba que en su vida habia oido esas expresiones,
que eran muy vulgares y que seguro que ella no las habia
utilizado jamas, y era imposible continuar la sesion con di-

cho material de trabajo. Sin embargo, en otras sesiones se
mostraba muy interesada sobre los contenidos que se plan-
teaban en ellas.

La paciente es consciente de los déficit que tiene en su
lenguaje y lo que le condicionan a la hora de comunicarse.
Esto le preocupa mucho, aunque a su vez piensa en el trata-
miento logopédico como algo transitorio, que probablemen-
te finalizara tras la siguiente visita con su neuréloga. Ella no
contempla el hecho de que nuestra relacion profesional/per-
sonal va a ser mas larga, que debemos seguir trabajando
juntas para mejorar los aspectos afectados e identificar y
tratar los posibles déficit que la APP y su evolucion le ira
ocasionando con el paso del tiempo.

Finalmente, y después de la rehabilitacion que la pacien-
te habia comenzado, volvemos a valorarla en abril de 2011.
Una de sus hijas refiere cambios conductuales en su madre y
sefala que tiene mas tendencia a enfadarse y contestar
mal. La exploracion psicopatoldgica sigue siendo normal, su
lenguaje es adecuado, tanto en produccion como en com-
prension. Presenta déficit en fluidez semantica nombrando
8 animales y cuatro palabras que comienzan por “p”. La
lectura de frases simples también resulta normal. Llaman la
atencion las quejas subjetivas sobre la memoria que presen-
ta, ya que continda con ganas de seguir un afo mas en la
Universidad de la Experiencia y es totalmente independien-
te para las actividades de la vida diaria; no obstante, se
queja de que ahora para cocinar necesita el libro de recetas
porque no se acuerda de algunas cosas. Se le administran
varias pruebas mas orientadas a la valoracion de otros re-
cursos cognitivos para valorar las quejas sobre la pérdida de
memoria:

e Mini Mental State Examination (MMSE): 27 puntos sobre
30.

e Cuestionario abreviado del estado mental (SPMSQ):
0 errores.

e Test 7 minutos: la puntuacion corresponde al percentil
33.

— Denominacion test 7 minutos: 11/16.
— Recuerdo inmediato test 7 minutos: 9/16.
— Recuerdo libre test 7 minutos: 1/16.

e Cambridge Cognitive Examination (CAMCOG) (denomina-
cion: 3/6; recuerdo libre: 2/6; recuerdo facilitado: 6/6).

e Fluencia verbal categorial: 8 animales.

Fluencia verbal semantica: 4 palabras que empiecen por

sl

Dibujo del reloj perfecto.

Trail Making (parte A: 60 segundos; parte B: 3 minutos).
Test Go-no Go: realiza varios fallos.

Abstraccion (semejanzas correcto; interpretacion de
refranes incorrecto).

e Cubos del WAIS-11I: realiza todas las figuras sencillas sin
problemas. Las complejas las realiza todas excepto dos.

La paciente muestra un rendimiento bajo en algunas de
las pruebas de cribado cognitivo. Aunque no se observa de-
terioro en el MMSE y en el SPMSQ, se aprecia un importante
deterioro de memoria en el test de 7 minutos, al recordar
Unicamente un elemento de los 16 posibles. El mismo rendi-
miento muestra en el Camcog.
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Respecto a las pruebas verbales, se observa un bajo rendi-
miento en casi todas las pruebas, como son la fluencia ver-
bal categorial y, sobre todo, la fluencia verbal semantica;
no obstante, la lectura de frases simples es normal.

Para finalizar, el dibujo del reloj es perfecto, asi como las
figuras con los cubos del WAIS-IIl. Sin embargo, en las prue-
bas que evallan las funciones ejecutivas el rendimiento
muestra deterioro en el Trail Making, Abstraccion y Test
Go-no Go.

Discusion

Mesulam afirma que la APP debe tratarse como una entidad
clinica independiente pero, excepto en casos prototipicos,
el diagnostico es dificil, especialmente si se basa en rasgos
clinicos puros, ya que la APP ha sido descrita dentro de una
variedad de tipos de enfermedades de degeneracion cere-
bral como la enfermedad de Alzheimer y la demencia fron-
totemporal. Ademas, resulta también dificil clasificar los
diferentes subtipos de APP, ya que los casos suelen compar-
tir rasgos clinicos de varios subtipos debido a la naturaleza
de cada proceso individual (Schwarz, 1998; Messulam,
2001).

En el caso descrito, el principal sintoma es la afasia, que
interfiere especialmente en la biusqueda de nombre de ob-
jetos (anomia). Esta dificultad puede ser atribuida, al me-
nos en parte, a interferencias semanticas causadas por la
codificacion de ruido léxico, de forma que el nombre apro-
piado no puede ser diferenciado de distractores semanticos
relacionados (Rogalsk, & Mesulam, 2009). Ademas, el diag-
nostico principal de APP es de varios anos de evolucion, du-
rante los que la paciente mantiene relativamente
preservados la memoria para eventos recientes, el recono-
cimiento de familiares y personas conocidas, asi como el
razonamiento y el comportamiento (Messulam, 2007). No
obstante, y como se puede observar en las pruebas adminis-
tradas de la Ultima evaluacion, aun sin mostrar deterioro en
los test de cribado cognitivo, si que se puede observar un
deterioro importante en memoria reciente, pudiendo apro-
vechar las pistas para recordar caracteristicas que la dife-
rencian de una demencia de Alzheimer. Ademas, debemos
tener en cuenta que la afasia caracteristica de la demencia
es de tipo fluente y no suele presentarse de manera aislada.
No obstante, nos llama la atencion la dificultad de la pa-
ciente para adquirir y utilizar estrategias de compensacion.

En otro sentido, no podemos olvidar la informacion de los
familiares que refieren cambios de comportamiento en su
madre, con explosiones de ira de aparicion relativamente
reciente, sintomas que se han podido observar en algunas
sesiones de rehabilitacion donde la paciente se muestra dis-
tante, desconfiada, sin admitir correcciones ni ayuda con
actitud de enfado, sintomas que pueden formar parte de los
criterios diagndsticos de demencia frontotemporal.

Esto nos lleva a otro debate dentro de las APP, que es la
evolucion desde su aparicion. Segun algunos autores, en
la APPNF se desarrolla con mayor probabilidad demencia
frontotemporal; sin embargo, la APL es mas heterogénea y
evoluciona mas probablemente hacia una enfermedad de
Alzheimer (Messulam et al, 2008).

Como conclusion, en nuestro caso de APP podemos obser-
var las dificultades para clasificar este tipo de enfermedad

segun los tres subtipos definidos. La paciente, que ha sido
diagnosticada de APP desde hace 3 anos, puede clasificarse
dentro de una APL por su dificultad para encontrar palabras
y la relativa preservacion de la sintaxis, la gramatica y la
comprension. Las mayores dudas las podemos tener para va-
lorar posibles evoluciones, ya que la familia refiere cambios
conductuales en la paciente, que es independiente para las
actividades de la vida diaria y con una memoria relativa-
mente preservada, que podria coincidir con un problema
frontotemporal. Pero, por otro lado, el rendimiento en
pruebas de recuerdo verbal es deficiente, aunque no la
memoria autobiografica, lo cual puede ser consecuencia de
la misma afasia. Por esto, vemos la necesidad, al igual que
en la bibliografia consultada, de valorar las dificultades
mnésicas mediante pruebas no verbales.

Como limitaciones debemos destacar, a nivel psicométri-
co, la no utilizacion de pruebas no verbales para medir el
rendimiento real de la memoria, cosa que esperamos subsa-
nar en futuras evaluaciones. Ademas cabe destacar también
lo relativamente reciente de nuestro trabajo con la pacien-
te. Para futuras evaluaciones debemos evaluar también con
mayor profundidad las alteraciones conductuales de las que
nos ha informado la familia. De esta forma intentaremos
realizar una posible prevision sobre la evolucion de este
caso que, aunque no pueda clasificarse dentro de una APL,
no esta claro que derive con mayor probabilidad hacia una
enfermedad de Alzheimer.
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