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Demencia frontotemporal y enfermedad
de motoneurona

Frontotemporal dementia and motor neuron
disease

Sr. Editor:

Las enfermedades degenerativas son la causa mas fre-
cuente de demencia en nuestro medio, en éstas el 5-10%
son las demencias frontotemporales (DFT)"2. Este porcen-
taje aumenta cuando los pacientes son menores de 65
anos, que es la segunda causa de demencia presenil’, las
principales alteraciones neuroquimicas son el déficit sero-
toninérgico y el dopaminérgico?. Segln los criterios de la
DSM IV, el diagndstico de la DFT es principalmente clinico,
consistente en alteraciones del comportamiento, trastor-
no psicotico y alteraciones del lenguaje, entre otros, apo-
yandonos en pruebas de neuroimagen y tests neuropsicolo-
gicos'.

Se ha sefalado una asociacién con otras enfermedades
neurodegenerativas, entre ellas la enfermedad de moto-
neurona (EMN), una asociacion poco frecuente?, donde se
caracteriza clinicamente por signos frontales y neurologi-
cos*. La DFT que asocia EMN se clasifica segln si la afeccion
es de la primera, la segunda o ambas motoneuronas, y la
esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la forma mas fre-
cuente*.

Presentamos el caso de una paciente con DFT de 1 afo de
evolucion que desarrolld EMN.

Mujer de 59 anos, diestra, sin historia familiar de enfer-
medades neurodegenerativas ni historia personal de enfer-
medades psiquiatricas, sélo cabe resaltar una leve dislipe-
mia. La paciente llevaba 1 afio con alteracion de su

personalidad, verborrea, somnolencia diurna, risa facil,
gran dificultad para el llanto y trastornos psicoticos: “los
cuadros de su casa le hablan, y en el Gltimo mes aparece
alteracioén del habla”.

La exploracion fisica, con auscultacion cardiopulmonar,
fue normal; en la exploracion neuroldgica, la paciente esta-
ba orientada en las tres esferas; presentaba disartria leve,
pares craneales normales, salvo una ligera paresia del hipo-
gloso izquierdo con alguna fasciculacion en dicho territorio;
sin mioclonias, ataxia y dismetrias; en las extremidades la
fuerza, el tono, la sensibilidad y los reflejos eran normales,
no se observaron fasciculaciones. Marcha normal. En el es-
tudio neuropsicoldgico, MMSE, 29/30; test del reloj, 9/10;
fluencia verbal, 12; Trail Making A, 48 s; FAB, 13. Las prue-
bas complementarias realizadas: bioquimica, hemograma,
serologias (incluido VIH), hormonas tiroideas, vitamina B,, y
acido folico, fueron normales.

Tomografia computarizada (TC) craneal: atrofia tempo-
ral. Resonancia magnética (RM) cerebral y cervical: atrofia
temporal y pequeno meningioma de la hoz frontal derecha,
resto normal. Los estudios de conduccion de nervios moto-
res y sensitivos fueron normales sin observarse bloqueos. El
estudio electromiografico de musculatura dependiente de
las regiones cervical, lumbosacra y bulbar desveld un pa-
tron neurdgeno, difuso y asimétrico con mayor expresividad
en el lado izquierdo, con leve-moderada actividad de de-
nervacion aguda. Asi, cumplia los criterios diagndsticos de
la DSM IV de demencia frontotemporal, asociado en este
caso a enfermedad de motoneurona.

La gran importancia del impacto social de la DFT, como
de la EMN, inicio presenil, alta frecuencia de antecedentes
familiares (hasta el 50% en la DFT), carga en el cuidador y
posibilidad de realizar consejo y estudio genético®, hasta un
20% de los pacientes con la asociaciéon de estas dos enfer-
medades pueden tener antecedentes de ELA y un 40%, de
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DFT®, nos hace dar mayor importancia a esta asociacion
que, aunque poco frecuente, se observa que en los Ultimos
anos esta adquiriendo mayor relevancia, quiza porque ante-
riormente estaba infradiagnosticada.

El diagndstico de la DFT es principalmente clinico, nos
apoyamos en los criterios de la DSM IV, consistentes en cam-
bios de la personalidad, alteracion de la conducta y del len-
guaje, entre otros. Habria que dar una mayor relevancia a
los trastornos psicoticos, como el delirio paranoide, que
apenas se le da importancia en la mayoria de los estudios,
pero que en un estudio se ha llegado a observar en el 30,3%
de los pacientes como primera queja, y en el 69,2% en la
primera visita'.

Debemos recordar que en las técnicas por imagen pode-
mos encontrar en un 62% atrofia frontotemporal e incluso
disminucion del metabolismo de glucosa en areas fronta-
les*¢. Aunque no siempre es asi y podemos no encontrar
atrofia o, como en este caso, una atrofia de areas tempora-
les aislada, sin afeccion frontal.

La incidencia de DFT en Espafha es de 14/100.000 habi-
tantes, y la incidencia de ELA es de 5-6/100.000 en los pai-
ses europeos occidentales; solo un 2% llega a desarrollar el
complejo ELA-demencia’8. Esto nos indica que es muy poco
probable que se den las dos enfermedades conjuntamente,
pero hay estudios que muestran que hasta en el 10% de las
DFT, donde no habia clinica de EMN, se encuentra afeccion
de motoneurona*’.

En nuestro caso, nos llamo la atencion la alteracion del
habla descrita por sus familiares, que nos llevd a objetivar la
paresia del hipogloso y con ello la busqueda de la EMN, pues
no presentaba otra clinica que nos hiciera pensar en ello.

Ambas enfermedades suelen aparecer casi simultanea-
mente y, cuando esto ocurre, presentan una severay rapida
progresion®', En esta paciente, en contra de lo descrito,
aparece la EMN (en estos momentos subclinica) tras 1 ano
de evolucion de su DFT, sin duda alguna, de lenta evolucion,
lo que le confiere un mejor pronostico de lo esperado. Aun-
que en estos momentos solo presenta afeccion de la neuro-
na motora inferior, muy probablemente acabara sumandose
la lesion de la primera neurona motora.

El prondstico en estos casos, donde coexisten ambas en-
fermedades neurodegenerativas, es muy desfavorable,
puede variar entre 4 y 10 afnos®. Por todo esto, es de vital
importancia la busqueda de tal asociacion para poder an-
ticipar todos los procesos que seran necesarios ante las
futuras complicaciones, propias de la evolucion de la en-
fermedad.

En definitiva, este caso destaca que no siempre la apari-
cion de EMN es simultanea a la DFT, ni tiene que acompa-

farse de una evolucion nefasta, por ello consideramos que,
en los pacientes con DFT, es de gran importancia hacer un
correcto seguimiento clinico y una exhaustiva exploracion
neuroldgica, encaminada a considerar la posibilidad de que
coexistan signos de afeccion de motoneurona, para ello se
debe tomar en consideracién en nuestros diagnoésticos dife-
renciales ante un deterioro cognitivo de tipo frontal.
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PANDAS, variante del adulto

PANDAS: adult variant
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La infeccion estreptocdcica en la infancia suele ser benigna

y de presentacion autolimitada, aunque un pequeio por-
centaje de nifos puede desarrollar trastornos neuroldgicos

y/0 neuropsiquiatricos'. La corea de Sydenham (CS) es la
mas conocida de estas entidades, aunque también el PAN-
DAS (Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorder Asso-
ciated with Streptococcal throat infection) es un sindrome
bien definido en el cual los tics y el trastorno obsesivo-com-
pulsivo (TOC) pueden estar producidos por una infeccion
por estreptococos beta-hemoliticos del grupo A (EBHA). La
CS es la manifestacion neurologica de la fiebre reumatica
(FR) y, si bien es cierto que hay un solapamiento entre esta
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