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La demencia semantica es la manifestacion de wuna degeneracion
frontotemporal, en la cual se observan pérdida de funciones primordiales
como el lenguaje, el cual va disminuyendo progresivamente, manifestando
anomias severas, deterioro del habla, de la escritura y de la comprensién de
palabras simples (oral y escrita). Sin embargo el lenguaje fluido no presenta
trastornos de articulaciéon ni prosodicos, asimismo existe relativa
conservacion de la sintaxis y la fonologia y la lectura en voz alta puede ser
normal. En este tipo de demencia existe un trastorno selectivo de la
memoria semdntica, por lo que hay una pérdida de la representacién
mental de los objetos. Cuando la enfermedad ha evolucionado, se observan
dificultades en el reconocimiento de rostros y voces conocidas. Es
importante descartar otras enfermedades degenerativas como la
enfermedad de Alzheimer y la Afasia Progresiva Primaria.

Estos sintomas fueron encontrados en una paciente de 60 afios, con escolaridad
de maestra normalista, quien laboré hasta diciembre de 2005 como
supervisora de educacién preescolar. Siendo una persona con alto
desempeiio tanto académico como laboral (gané un premio nacional de
calidad en junio de 2005) comienza a presentar algunos de los sintomas
arriba mencionados en julio del afio pasado, llegando al 2006 con problemas
severos de comprensién y presentando conductas frontales.

Introduccion

El término Demencia indica un sindrome de deterioro de la
memoria y alteracion de otras funciones intelectuales, a causa de una
enfermedad degenerativa progresiva crénica del cerebro. La demencia
no solo incluye deterioro intelectual progresivo sino también
anomalias de la conducta y de la personalidad. Es un sindrome que
consiste en la pérdida de varias capacidades intelectuales separables
pero que pueden traslaparse y resultar en distintas combinaciones.

Las enfermedades demenciales pueden deberse a una atrofia
cerebral, como en el caso de la Enfermedad de Alzheimer (EA), la
Enfermedad de cuerpos de Lewy, la Enfermedad de Parkinson, la
Demencia Frontotemporal (DFT) y la Enfermedad de Pick (Adams y
Victor 2001) o deberse a otras causas como infartos maltiples, exceso
de alcohol, tumores intracraneales, hidrocefalia normotensa,
enfermedad de Huntington, intoxicaciones cronicas por farmacos,
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insuficiencia hepatica, hipo o hipertiroidismo, esclerosis lateral
amiotrofica, atrofia cerebelosa, sindrome de Cushing, enfermedad de
Creutzfeldt-Jacob, Esclerosis Mudltiple (EM), epilepsia, trauma
cerebral y por SIDA.

De las enfermedades demenciales anteriormente mencionadas, por
el caso de estudio que se presentard en este trabajo, nos centraremos
en la Demencia Frontotemporal (DFT) y una de sus alteraciones, que
es la Demencia Semantica.

En la DFT se presentan alteraciones tipicas que se caracterizan por
un trastorno del comportamiento, generalmente temprano, y deterioro
cognitivo, en el que se observan problemas de lenguaje, abstraccion,
razonamiento y la funcién ejecutiva, a diferencia del deterioro en la
memoria, el lenguaje, reconocimiento y praxias, predominante en la
EA.

Las alteraciones mas caracteristicas de la DFT son la Afasia
Progresiva Primaria (APP) y la Demencia Semantica (DS). Esta
Gltima es una de las alteraciones que se presenta en las etapas finales
de la afeccion del I6bulo temporal y las cuales son dificiles de
diagnosticar al principio de la enfermedad, ya que los sintomas
pueden ser confundidos con alteraciones psiquiatricas, olvidos
benignos o depresiones, entre otros.

Demencia Semantica (DS) y sus alteraciones cognitivas

La Demencia Semantica (SD) es una variante de la degeneracion
lobar frontotemporal caracterizada por un deterioro progresivo de la
memoria semantica, con relativa conservacion de otras funciones
cognitivas (Gorno-Tempini, Rankin, Woolley, Howard, Phengrasamy
y Millar, 2004).

La Demencia Semantica aparece tras una degeneracion cerebral
localizada en los I6bulos temporales, especialmente el dominante. Se
reconoce cuando la afasia es fluente y existe un trastorno selectivo y
progresivo de la memoria semantica. El grado de deterioro en la
memoria semantica se correlaciona significativamente con la
extension de la atrofia cortical del l6bulo temporal anterior izquierdo,
pero no con la atrofia en la corteza frontal ventromedial adyacente
(Guerra y San Martin, 2005).

En las fases iniciales de la enfermedad el paciente es consciente
del déficit y se muestra contrariado por la dificultad en evocar o
comprender las palabras. Al avanzar la enfermedad, los pacientes
hacen pautas en el lenguaje, y ademas de lo descrito, ocurren
trastornos severos del comportamiento, pudiéndose observar el
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sindrome de Kluver-Bucy (Nestor, Graham, Bozeat, Simons y
Hodges, 2002).

Guerra y San Martin (2005) encontraron que hay una pérdida
significativa de la comprensién de las palabras. Los pacientes
responden generalmente que no saben qué significan las palabras y
que nunca las han escuchado. Comunmente, el conocimiento de las
categorias genéricas se encuentra preservado, mientras que se
confirma una pérdida total del conocimiento de los atributos
especificos que definen el objeto.

Al principio el lenguaje es abundante pero desordenado, con
circunloquios y parafasias semanticas, de contenido pobre y a veces
repetitivo. En el lenguaje fluido no se observan trastornos de
articulacion, ni prosodicos. Progresivamente presenta pérdida del
vocabulario  (tanto  impresivo como  expresivo)  afectando
principalmente los nombres. Los pacientes muestran dificultad para
recordar el nombre de lugares, personas y cosas. Existe relativa
conservacién de la sintaxis y la fonologia; también de la repeticion de
palabras simples (Nestor, Graham, Bozeat, Simons y Hodges, 2002).

El empobrecimiento general del conocimiento semaéntico, la
relativa preservacion de la memoria autobiografica y de la memoria
episodica, es caracteristico en los primeros estadios de la enfermedad.
Se observa que a pesar de la pérdida profunda de memoria semantica
los pacientes pueden recordar su autobiografia y eventos del pasado
(Gustafson y Passant, 2002).

En la denominacion se observan errores semanticos y ausencia de
ayuda con el gesto oral o semantico. Aunque la lectura en voz alta sea
normal y la comprension lectora dependa de la complejidad seméantica
del texto, pueden existir alteraciones en la lectura (alexia pura).

En algunos casos, las pruebas de lectura evidencian que estos
sujetos regulan las palabras irregulares de manera que su lenguaje
parece ‘normal’; ellos mismos asumen una lectura, por ejemplo, sin
sentido pero con apariencia adecuada. ElI fenémeno se encuentra
también en la escritura, donde se nota una disgrafia de superficie
(Wadeth, 2004). La escritura de palabras simples al dictado se
deteriora de forma paralela a la lectura, siendo frecuentes los errores
en el deletreo al dictado de palabras irregulares. Muestran un modelo
parecido al de la agrafia. También son frecuentes los errores
semanticos en nombres y en verbos en la escritura narrativa ante un
dibujo.

Debido a la pérdida del conocimiento semaéntico, puede haber
alteraciones con el significado de objetos o identidades (agnosia de
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objetos) o del reconocimiento de caras familiares (prosopagnosia).
Estos no son trastornos preceptuales, ya que los pacientes pueden
relacionar objetos y demostrar un desempefio normal al relacionarlos
perceptualmente de acuerdo con su identidad. Estos pacientes
usualmente, muestran variantes con respecto a afecciones temporales,
es decir presentan dafio en el giro temporal inferior y medio (Feinberg
y Farah, 1997). Se ha reportado que los pacientes con DS desarrollan
talentos artisticos, lo que reflejaria la preservacién de habilidades
visuespaciales asociadas a la integridad del hemisferio derecho.

Los pacientes con DS presentan un desproporcionado deterioro del
desempefio en pruebas de memoria verbal, fluidez verbal,
clasificacion semantica, generacion de definiciones de palabras y
asociacion palabra-imagen (Montafiés, Matallana, Garcia y Cano,
2005). Usualmente, los pacientes se encuentran bien orientados,
demuestran un buen recuerdo de eventos de la vida cotidiana y
conservan intactas sus habilidades praxicas y de soluciéon de
problemas visuales no-semanticos. Igualmente, los aspectos
fonolégicos y sintacticos del lenguaje se hallan preservados
(Gustafson y Passant 2002).

Aungue inicialmente la DS fue clasificada como una forma de
APP fluente, actualmente es mejor reconocida como la variante
temporal de la DFT, dado que en etapas avanzadas de la enfermedad,
invariablemente aparecen sintomas comportamentales frontales, que
correlacionan con los hallazgos de atrofia del cdrtex frontal
ventromedial (Nestor, Graham, Bozeat, Simons y Hodges, 2002).

En los pacientes que padecen de DS, los cambios
comportamentales se presentan como una consecuencia del deterioro
progresivo, asociado con una extension de las alteraciones anatémicas
hacia las regiones frontales. Es solamente en un estadio avanzado de
la enfermedad cuando los pacientes van a presentar un cuadro clinico
que evoca un sindrome frontal tradicionalmente asociado con la
enfermedad de Pick.

En la DS los estudios de imagen (TAC, IRM) muestran atrofia
temporal izquierda y de hipometabolismo de la misma zona que con el
PET. En la anatomia patoldgica se observan lesiones compatibles con
enfermedad de Pick o bien una degeneracion inespecifica.

Algunas de las alteraciones cognitivas que han sido descritas como
resultado de la Demencia Seméntica fueron encontradas en una
paciente a la que se llamara GAB.
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Sujeto

GAB, paciente femenino, con 60 afios de edad, diestra, casada
desde hace mas de 20 afios, originaria de Guerrero y residente de
Cuernavaca, Morelos, en México. Su escolaridad es de Licenciada en
Educacion Primaria. Se desempefio como supervisora de Educacion
Preescolar hasta diciembre de 2005; debido a un problema severo de
lenguaje fue remitida al servicio de Neurologia del Centro Médico
Nacional 20 de Noviembre, donde le diagnosticaron demencia y es
enviada al servicio de Neuropsicologia del mismo centro, para valorar
las dificultades que presentaba en el lenguaje, tanto expresivo como
impresivo, determinar el tipo de alteracion y dar las recomendaciones
pertinentes.

GAB inicia su padecimiento actual en julio de 2005. Sus familiares
se dan cuenta que presenta dificultades al referirse a los objetos de su
casa. En octubre los problemas de lenguaje se hacen evidentes al
intentar establecer una platica con ella: no habia coherencia con lo que
se hablaba. Las anomias se acentuaron y no reconocia el uso de
algunos objetos familiares, como la secadora de cabello. Como los
problemas de comunicacion se enfatizaron, la llevan al médico, quien
la manda a psiquiatria, servicio donde se le detectan alteraciones
cognitivas debidas a un trastorno depresivo. Le recetan antidepresivos,
pero abandona el tratamiento porque “se siente muy bien”. También se
comienzan a notar cambios de conducta y personalidad, abandona sus
actividades favoritas. En enero de 2006 es llevada al CMN 20 de
noviembre, por la sintomatologia anteriormente mencionada, siendo
valorada por psiquiatria, neurocirugia y neurologia, servicio en el que
es ingresada y quien nos la refiere.

El servicio de psiquiatria la encuentra irritable, verborreica y con
datos de hipomania, por lo que se le diagnostica un probable trastorno
bipolar.

GAB tiene como antecedentes patolégicos una Hemitiroidectomia
por tumor benigno realizada en el 2001, actualmente con
hipotiroidismo  secundario  tratado con levotiroxina, un
desprendimiento de retina, tratada con laser. Posterior a este evento
inicia con cefalea de predominio frontal, resultando ser un
subaracnoidocele en grados 11 y 111, que se le revisa cada 6 meses con
IRM vy es tratado con irradiacion holocraneana.

Dentro de los antecedentes heredo-familiares de importancia, la
abuela materna padecid6 demencia senil, la madre fallecié por
demencia no especificada, su padre tuvo DM2, Hipertension Arterial y
EVC Is. Dos de sus hermanos fallecidos, uno por problemas severos
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de la memoria y el otro diagnosticado con enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob (por biopsia); asimismo dos primos hermanos finados con
diagnéstico de Encefalopatia espongiforme (realizado mediante
biopsia). Cabe destacarse que toda la familia  tiene lazos
consanguineos.

Instrumentos aplicados

Durante la entrevista se observd que dofia G. no entendia la
mayoria de las cosas que se le preguntaban, por lo que se decide
aplicar:

= Token test (De Renziy Faglioni, 1978) para evaluar el grado

de comprension del lenguaje.

= Algunos subtest del PIEN Barcelona (Pefia — Casanova,

Villa, 1999) para evaluar alteraciones cognitivas tipicas de la
enfermedad.

= Figura de Rey (Rey, A., 1941; Osterrieth, 1944) para valorar

las gnosias visuales, memoria visual y planeacion (funcién
frontal) con el objetivo de corroborar alteraciones en dichas
funciones, de forma mas especifica.

Resultados

La valoracion se realizd durante la hospitalizacion de GAB en el
Centro Médico Nacional 20 de noviembre, en el area de neurologia,
encontrandose lo siguiente:

= En el Token Test se observéd dificultad al realizar las
ordenes que implicaban el uso de conectores.

= En el PIEN Barcelona se encontraron problemas en la
expresion y la comprension de oraciones complejas, tanto
orales como escritas, anomias y parafasias.

= En la realizacién de érdenes se tuvieron que segmentar
las instrucciones y aun asi la dificultad para entender lo
que se le pedia fue notable. Asimismo en la comprensién
de érdenes escritas solamente las ley6 en voz alta, pero no
realizé la orden; aunque se le explicd que las realizara,
solo decia “Exactamente”.

= De acuerdo a esto, en el lenguaje impresivo se identifican
alteraciones en la comprension de frases simples y
complejas, sobre todo asociadas a estructuras sintacticas y
gramaticales mas elaboradas y dificultades en la
comprensiéon semantica, distorsionando la informacion,
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por lo que se empobrece el contenido de la misma. Al
parecer, tampoco comprende lenguaje escrito.

= El lenguaje expresivo es poco fluente, mantiene la
prosodia y el ritmo. No inicia ni elabora una narracion
libre a partir de un tépico. El lenguaje espontaneo es
incoherente, con abundancia de parafasias, anomias,
circunloquios y automatismos, que se observan mas
cuando esta ante una situacion que le estresa. En las pocas
frases que elabora mantiene la estructura léxico-
gramatical.

= La escritura se encuentra conservada cuando se trata de
copiar textos, al dictado es capaz de escribir lo que se le
pide sin embargo se observan notables fallas ortogréficas.
En escritura libre, no puede realizar redacciones simples,
escribe palabras sueltas al intentar describir algo (solo
pudo escribir “La nifia, su papa, su mama”). No se
observan paragrafias, ni reduccibn u omision de
elementos en las palabras.

= Lalectura se conserva como funcién automatica, lee tanto
nimeros como textos, respetando signos de puntuacion,
entonacioén y ritmo; sin embargo no comprende lo que
lee.

= No se pudo evaluar el célculo formalmente, pero al
realizar el subtest de series directas, en vez de repetirlas
(no entendi6 la instruccion) sumo correctamente los
numeros de las primeras dos series.

= La praxis constructiva grafica a la orden se mantiene
conservada al menos al realizar figuras basicas y que no
impliquen tercera dimensién. A la copia no se observan
déficits significativos

= En la Figura de Rey se observa déficit para la
consolidacion de la informacion visual. La memoria de
trabajo presenta fallas para codificar la informacion y
recuperarla durante la ejecucion de la tarea, debido al
déficit en la atencion, que afecta directamente el registro
de la informacion.

Discusion
A partir de la evaluacion, los datos de la historia clinica y las

entrevistas se evidencia que el lenguaje esta severamente alterado, lo
cual repercute en otras funciones.
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En general, se encontrd que las alteraciones en la comprension del
lenguaje repercuten directamente en el pensamiento para realizar el
proceso de andlisis y sintesis de la informacién. El curso y contenido
de su pensamiento es desordenado, ademas se caracteriza por ser
concreto. Asimismo muestra dificultad para modificar la conducta
cognoscitiva para dar paso a otra (flexibilidad mental).

También se encontraron alteraciones en el funcionamiento
ejecutivo, basicamente en la anticipacion y planeacion, debido a la
dificultad para inhibir respuestas, por lo que requiere de
autorregulacion verbal. Hay alteraciones asociadas a la direccion de
la atencion, y en la formulacion del plan, por lo tanto la anticipacion
se ve alterada, ya que no logra planificar de acuerdo a objetivos de la
actividad y no llega a la evaluacién ni a la correccion de pasos (fallas
en el Sistema de Activacion para la Supervision de la tarea), lo cual
implica déficit en la verificacion de la tarea.

Es evidente que las alteraciones de GAB han sido progresivas y
que la semiologia que presenta es congruente con las alteraciones
caracteristicas de la Demencia Seméantica. GAB present6 una pérdida
progresiva del lenguaje, anomia severa, deterioro del habla, de la
escritura y de la comprension de palabras simples (oral y escrita). El
lenguaje fluido no presenta trastornos de articulaciéon ni prosddicos.
Existe relativa conservacion de la sintaxis y la fonologia, asimismo, la
lectura en voz alta es normal.

En la dltima revaloracion, realizada en mayo de 2006 se encontro
gue GAB ya manifestaba una pérdida de la representacion mental de
los objetos, asi como dificultades en el reconocimiento de rostros y
voces conocidas; el lenguaje expresivo estaba lleno de automatismos y
ya no comprendia. En cuanto a conducta, las manifestaciones eran de
desinhibicion y de perseveracion.

Conclusiones

Debido a que las enfermedades demenciales son dificiles de
diagnosticar es importante tomar en cuenta los antecedentes de la
enfermedad, datos obtenidos durante la exploracion fisica/mental,
examenes de laboratorio y gabinete, complementar la informacion del
paciente mediante entrevistas a familiares y gente cercana al paciente
para investigar a fondo la conducta general, la capacidad para trabajar,
cambios de personalidad, cambios comportamentales (como una
disminucion a la tolerancia a la frustracion, la capacidad para suprimir
impulsos cambios en el estado de animo, dificultad para expresar
sentimientos, si se muestra apatico o presenta conductas sociales
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inadecuadas, entre otras cosas) cambios en el lenguaje, cantidad de
vocabulario, fluidez de su discurso (si han disminuido), asi como la
comprensién el humor, etc. Estos datos serdn de importancia para
tener una idea de la evolucidn del cuadro.

Es en estos casos donde la clinica toma relevancia, asi como las
evaluaciones neuropsicoldgicas que se realicen, ya que de acuerdo con
los sintomas que se observen y las ejecuciones durante la evaluacion
aportaran datos que podran ayudar a realizar un diagndstico certero.

Otros datos que nos daran elementos para hacer un diagndstico
adecuado son la dificultad para resolver problemas aritméticos, la
distraccion, la reduccion en el juicio y la capacidad para hacer
deducciones e inferencias, la dificultad para seguir instrucciones,
tendencia a perderse.

Cuando se han realizado las evaluaciones correspondientes y se ha
determinado que se trata de una DFT, es importante establecer el tipo
de alteracion que se esté cursando (APP o DS).

Actualmente no hay un tratamiento especifico para la DFT y por
ende para la DS. El manejo de estos pacientes se enfoca
principalmente en intervenciones conductuales. Muchos de los
sintomas conductuales, responden a inhibidores de la recaptura de la
serotonina. La desinhibicion, agresién, pueden mejorar con pequefias
dosis de risperidona, quetiapina o anticonvulsionantes.

Las intervenciones deberan estar enfocadas a la educacion de
cuidadores, informandolos sobre las caracteristicas de esta enfermedad
para que puedan tener una adecuada supervision y entendimiento de lo
gue esta sucediendo con el paciente; lo cual se hizo con la paciente
GAB.

Debido a la situacién actual de la paciente, se inform6 a los
familiares cercanos respecto a las alteraciones que tendra y las
repercusiones en su vida diaria, enfatizando que, dentro de lo que sea
posible, siga siendo independiente, siempre supervisandola para evitar
accidentes caseros (evitar el uso de cuchillos, herramientas,
supervisién en la cocina, etc.) asi como procurar que no salga sola de
casa para evitar posibles extravios, 0 que vaya a lastimar a alguien
mas (en febrero ya era demasiado intolerante y comenzaba a agredir a
las personas cuando no hacian lo que queria). Asimismo, se debe
intentar establecer un cédigo de comunicacién con ella para conocer
sus necesidades.

Este tipo de patologia generalmente comparte semiologia con otras
enfermedades neurodegenerativas, como la enfermedad de Alzheimer
y la Afasia Progresiva Primaria, por lo que es importante tomar en
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cuenta las manifestaciones de éstas, para realizar el diagndstico
correspondiente.
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