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La afasia progresiva primaria es un sindrome poco frecuente en el que destaca
el empeoramiento progresivo del lenguaje en pacientes en los que se
mantienen relativamente preservadas otras capacidades cognitivas,
instrumentales o conductuales, durante las primeras fases del proceso
degenerativo. Sin embargo, se observa una gran heterogeneidad tanto en la
evolucion de la sintomatologia lingtiistica y cognitiva, como
neuropatolégica, aunque la mayoria de los estudios muestran atrofia
cortical frontal y/o temporal.

En este trabajo se compara la evolucion cognitiva, lingtiistica y neurolégica de
un paciente diagnosticado de afasia progresiva primaria con un paciente
afdsico, mediante la utilizacién de diferentes test y técnicas de
neuroimagen, observandose diferencias evolutivas significativas en ambos
pacientes en la exploracion inicial y los dos afios posteriores. En el paciente
afésico se observa una clara recuperacion, mientras que en el paciente con
afasia progresiva primaria muestra un perfil degenerativo. En segundo
lugar, se comparan estadisticamente los resultados lingtiisticos y cognitivos
obtenidos por el paciente con afasia progresiva primaria, observandose un
paralelismo entre el deterioro cognitivo y el deterioro lingtiistico.

En conclusion, el paciente con afasia progresiva primaria presenta un perfil
evolutivo diferente al de los sujetos afésicos. El estudio de los perfiles
diferenciales, en la afasia y en la afasia progresiva primaria, puede ayudar a
establecer la relacién entre los aspectos cognitivos y los lingiiisticos en la
patologia del lenguaje.

1. Introduccién

El término afasia progresiva primaria (APP) fue acufiado por
primera vez por Mesulam (1982) para describir a seis pacientes que
sufrieron una alteracion afésica progresiva, sin otros trastornos
cognitivos o comportamentales. En la actualidad, la APP se
considera un sindrome poco frecuente en el que destaca el
empeoramiento progresivo del lenguaje en pacientes en los que se
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mantienen relativamente preservadas otras capacidades cognitivas,
instrumentales o conductuales, durante las primeras fases del proceso
degenerativo. Sin embargo, se observa una gran heterogeneidad tanto
en la evolucion de la sintomatologia linguistica y cognitiva, como
neuropatoldgica (P.e.: Amici, Gorno-Tempini, Ogar, Dronkers &
Miller, 2006; Uttner, Mottaghy, Schreiber, Riecker, Ludolph &
Kassubek , 2006; Le Rhun, Richard & Pasquier, 2005; Serrano,
Martelli, Harris, Trufd, Ranalli, Taragano, Tamaroff & Allegri, 2005),
aunque la mayoria de los estudios muestran atrofia cortical frontal y/o
temporal (P.e.. Garcia, Simo, Gonzalez, Pérez, Lépez & Lomefia-
Caballero, 2005; Clark, Charuvastra, Miller, Shapira & Mendez, 2005;
Schwartz , DeBleser, Poeck & Weis, 1998; Engel & Fleming, 1997).
En este trabajo se compara la evolucién linglistica y neurolégica de
un paciente diagnosticado de afasia progresiva primaria con un
paciente afasico, mediante la utilizacion de diferentes test y técnicas
de neuroimagen, observandose diferencias evolutivas significativas en
ambos pacientes en la exploracion inicial y los dos afios posteriores.
En segundo lugar, se analizan estadisticamente los resultados
cognitivos obtenidos por el paciente con afasia progresiva primaria,
observandose un paralelismo entre el deterioro cognitivo y el deterioro
lingistico.

2. Comparacion Sujeto App y Sujeto Afasico
2.1. Método

2.1.1. Sujetos

Se ha comparado la evolucién de las alteraciones del lenguaje y
neuroldgicas, después de dos afios de evolucion, de un sujeto con APP
y un sujeto afasico, que presenta alteraciones afasicas similares a las
alteraciones del lenguaje detectadas inicialmente en el sujeto
diagnosticado de APP.

Paciente APP (VIP). Paciente de 61 afios que en la entrevista
neuroldgica inicial (02/05/00) refiere problemas mnésicos tanto a
corto como a largo plazo, y problemas denominativos, sin que ello
afecte a sus actividades diarias. Buena orientacién espacial. La
aparicion de los sintomas neuropsicoldgicos, segln refiere el paciente,
se inicié con dificultades en la denominacion de objetos y poco a poco
fue expandiéndose en el tiempo de manera progresiva desde 1995
hasta la actualidad. En la actualidad el paciente presenta demencia
severa, se muestra desorientado, con dificultades importantes de
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comprensidn y produccion lingiisticas, memoria, atencién y calculo
(MMSE 2/30). Diagnostico principal: Afasia Progresiva Primaria.

Paciente afasico (JHG). Paciente, varén de 50 afios de edad que
ingresa en el Hospital Dr. Peset por ictus isquémico silviano izquierdo
(27/07/2001). Tras 36 horas de evoluciéon del A.C.V., el paciente
presenta un buen estado general, afasia de predominio motor y
hemiparesia derecha. Paresia facial derecha supranuclear. Hemiparesia
derecha con Babinski. Sin déficit sensitivo. Diagnéstico principal:
ictus isquémico silviano izquierdo. Subdivisién anterior. Mecanismo
embolia artero-arterial diseccién espontanea arteria carétida interna
izquierda segmento C1. Posible displasia fibromuscular.

2.1.2. Material y procedimiento

Se ha comparado la evolucion neuroldgica y de las alteraciones
afasicas de los pacientes VIG y JHG. La evolucién neurolégica se ha
comparado a partir de los resultados obtenidos en pruebas médicas
secundarias (TAC, RM o SPECT). La evolucién de los alteraciones
afasicas se ha comparado mediante los datos obtenidos por cada
paciente en el test de Boston para el diagnostico de la afasia
(Goodglass & Kaplan,1983), durante los 2 afios siguientes a la
exploracién inicial. Los datos obtenidos, una vez codificados, han sido
tratados con el programa informético SPSS (v12.0).

2.1.3. Resultados

2.1.3.1. Evolucion neuroldgica

El paciente con APP (VIP), presenta la siguiente evolucion,
neuroldgica: TAC (11/01/01): atrofia cerebral con afectacion del
hemisferio cerebral izquierdo. SPECT{ (26/04/02): hipoperfusién

temporal y parietal izquierdas. SPECT2 (28/10/04): aumento de la

atrofia cerebral con respecto al SPECT anterior. Hipoperfusion fronto-
temporo-parietal izquierda e hipoperfusién fronto-temporal derechas.
RM cerebral (28/09/04): importante atrofia cortical cerebral
predominantemente izquierda con afectacion de ambos hemisferios.
Diagnostico principal: Afasia Progresiva Primaria. Otros diagnosticos:
problemas importantes de visién. Trasplante de Cérnea OD.

El paciente afasico, en su TAC CRANEAL (28/07/01): se observa
un area hipodensa en el territorio profundo de la subdivision anterior
de la arteria cerebral media izquierda. R.M. CERBRAL (29/07/01):
imagen hiperintensa en T1, en el territorio de la cardtida interna
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izquierda, compatible con hematoma mural. Infarto agudo en territorio
profundo de la arteria cerebral media izquierda, subdivision anterior,
con areas de transformacion hemorragicas. TAC CRANEAL
(25/05/03): area hipodensa en territorio profundo de la arteria cerebral
media compatible con ACV anterior. No se observan diferencias
significativas con exploraciones anteriores.

PACIENTE APP (VIP). SPECT 1 (26/04/02).
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PACIENTE AFASICO: 1.- TAC CRANEAL (28/07/01)
2.-R.M. CEREBRAL (29/07/01).
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PACIENTE AFASICO: 3.- TAC CRANEAL (20/05/03).

Se han utilizado pruebas neuroldgicas secundarias diferenciales
teniendo en cuenta criterios clinicos y no de investigacion, utilizando
pruebas médicas estandar en funcion del criterio neuroldgico clinico y
diagnostico. Tal como manifiestan las pruebas secundarias, el paciente
afdsico presenta una lesion en el territorio profundo de la arteria
cerebral media provocado por ACV que persiste en el tiempo sin
sufrir cambios significativos, mientras que en el paciente con APP se
observa un deterioro significativo de ambos hemisferio pero sobre
todo a nivel de hemisferio izquierdo.

2.1.3.1. Evolucion afasiolégica

Se ha comparado la evolucién de ambos paciente a partir de los
datos obtenidos en el test de Boston para el diagndstico de la afasia
por el paciente afasico (JHG), en los afios 2001, 2002 y 2003, y los
datos obtenidos por el paciente con APP (VIP) durante los afios 2002,
2003 y 2004.
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TABLA 1. PUNTUACIONES DIRECTAS TEST DE
BOSTON.

PACIENTE
AFASICO (JHG)

PACIENTE APP (VIP)

TEST DE P.D. (P.D. |P.D. |P.D.2002 | P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. |2001 |2002 |2003
SEVERIDAD
Severidad 4 4 4 4 2 1
PACIENTE AFASICO
(JHG) PACIENTE APP (VIP)
TEST DE P.D. P.D. P.D.
BOSTON. | 2001 | 2002 | 2003 |P-P-2002|P.D.2003 | P.D.2004
FLUENCIA
Agilidad
Articulatoria 7 7 7 6 6 6
Longitud de 7 7 7 7 7 7
Frase
Agilidad Verbal 14 14 14 14 14 12

PACIENTE
AFASICO (JHG)

PACIENTE APP (VIP)

TEST DE P.D. |P.D. [P.D. |P.D.2002|P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. 2001 | 2002 | 2003
COMPRENSION AUDITIVA
Discriminacion 67 72 72 47 47 43
Palabras
Identificacion 20 20 20 7 7 5
Partes Cuerpo
Ordenes 15 15 15 12 7 4
Material  Ideativo 9 12 12 5 0 0

Complejo
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PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. [P.D. |P.D.2002 | P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. 2001 | 2002 | 2003
DENOMINACION
Respuesta 27 | 30 | 30 3 0 0
Denominacion
Denom. Confront.| 90 90 90 57 41 6
Visual
Nombrar Animales | 6 15 17 1 1 0
Denominacion 25 | 30 | 30 3 3 0
Partes Cuerpo
PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TESTDE |(P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002|P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. |2001 |2002 |2003
MECANICA LECTORA
Lectura 10 10 10 30 27 30
Palabras
Lectura 10 10 10 9 8 5
Oraciones
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PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002 | P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. 2001 | 2002 | 2003
REPETICION
Repeticion 10 10 10 10 10 8
Palabras
Repeticion 8 8 8 6 6 4
Frases Alta
Proba.
Repeticion 8 8 8 6 5 3
Frases Baja
Proba.
PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002 | P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. 2001 | 2002 | 2003
PARAFASIAS
Parafasias 2 0 0 0 0 5
Neoldgicas
Parafasias 9 0 0 2 2 7
Literales
Parafasias 2 1 1 7 8 19
Verbales
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PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002|P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. |2001 |2002 |2003
HABLA AUTOMATIZADA
Automatismos 7 7 7 8 7 5
Recitado 2 2 2 0 0 0
PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002 | P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. 2001 | 2002 | 2003
COMPRENSION LECTORA
Discriminacion 10 10 10 7 4 3
Letra-Palabra
Reconocimiento 8 8 8 8 7 7
Palabras
Comprension 4 8 8 1 2 0
Deletreo Oral
Emparejar 10 | 10 | 10 8 3 1
Dibujo-Palabra
LecturaOraciones | 9 10 10 7 1 0
y Pérrafos
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PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TEST DE P.D. |P.D. |P.D. |P.D.2002|P.D.2003 | P.D.2004
BOSTON. |2001 |2002 |2003
ESCRITURA
Escritura 2 3 3 2 2 2
Mecanica
Escritura 39 49 49 26 24 0
Seriada
Dictado 14 15 15 9 10 1
Elemental
Denom. 10 10 10 2 2 1
Confront.
Escrita
Deletreo 9 10 10 1 0 0
Dictado
Oraciones 10 12 12 6 1 0
Dictado
Escritura 3 3 3 1 1 0
Narrativa
PACIENTE PACIENTE APP (VIP)
AFASICO (JHG)
TESTDE |(P.D. |P.D. [(P.D. |P.D.2002|P.D.2003|P.D.2004
BOSTON. |[2001 |2002 |2003
MUSICA
Canto 1 2 2 1 1 0
Ritmo 1 2 2 2 2 2

Beatriz Gallardo, Carlos Hernandez y Verénica Moreno (Eds): Linguistica clinica y
neuropsicologia cognitiva. Actas del Primer Congreso Nacional de Lingistica Clinica.
Vol 1: Investigacion e intervencién en patologias del lenguaje. Valencia: Universitat.
ISBN: 84-370-6576-3.

- 140 -




Vicente ROSELL CLARIy José Luis MIRALLES ADELL
Afasia progresiva primaria, ¢Afasia o Demencia? A propdsito de un caso

TABLA 2. PUNTUACIONES MEDIAS GLOBALES TEST DE

BOSTON
PACIENTE AFASICO PACIENTE APP
(JHG) (VIP)
TEST DE 2001 | 2002 | 2003 | 2002 | 2003 | 2004
BOSTON.
MEDIA 1358 | 14.56 | 14.61 | 9.03 | 7.44 | 5.19
DESVIACION 17.97 | 19.02 | 19.03 | 12.38 | 10.86 | 8.83
TIPICA

GRAFICA 1. PUNTUACIONES MEDIAS BOSTON PACIENTE
AFASICO.

Puntuaciones Medias Afasico
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GRAFICA 2. PUNTUACIONES MEDIAS BOSTON PACIENTE
APP.

Puntuaciones Medias APP
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El paciente afésico, en la exploracion inicial, se muestra
fluido, sin disartria asociada pero con alteraciones del ritmo del habla
e importantes problemas de tipo anémico, dificultades de acceso al
léxico, parafasias literales, verbales y neolégicas, asi como abundantes
circunloquios. Problemas que muestra tanto a nivel oral como en la
lectura y la escritura. Tras un afio de evolucidon el paciente mejora su
perfil afasioldgico, mostrandose en la Gréfica 1 un perfil ascendente,
persistiendo ligera anomia que afecta a la expresion oral y escrita. La
mejoria del primer afio de evolucion se mantiene durante el segundo
afio después del ACV, sin observarse diferencias estadisticamente
significativas ( ts) = - 1,00; p = 0.324).

El paciente con APP presenta como sintoma inicial de la
enfermedad, dificultades de denominacion, referidas desde hace 10
afios. En la exploracién inicial (2002) el paciente se muestra fluido,
con la comprensién oral levemente afectada para palabras y 6rdenes y
moderadamente para elementos mas complejos. Se observan
dificultades importantes en la denominacion, sobre todo de partes del
cuerpo y en fluencia semantica. La lectura esta levemente afectada, y
la escritura severamente. La repeticion de palabras esta preservada, no
asi la de frases. El lenguaje automatico y el ritmo estan preservados,
pero el recitado y el canto presentan alteraciones severas y moderadas.
En los dos afios siguientes se observa un patrdn degenerativo en la
mayoria de los factores. La severidad de la afasia aumenta, asi como
las dificultades en la comprension oral y escrita. Se incrementan las
dificultades de denominacion y las producciones parafésicas. Se
observa un deterioro progresivo de la mecanica lectora para los
elementos mas complejos y de la mayoria de los factores del lenguaje
escrito. Se mantiene preservada la agilidad articulatoria y verbal, asi
como la mecénica lectora simple y el ritmo. En la Grafica 2 se observa
un perfil claramente degenerativo y las comparaciones de medias son
significativas si comparamos la exploracion inicial , con los dos afios
siguientes de evolucion ( tgs) = 3,03; p = 0.005; tzs = 2,35, p =
0.024, respectivamente).
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3. Evolucién neuropsicoldgica paciente con App
3.1. Método

3.1.1. Sujetos

Paciente con afasia progresiva primaria ya descrito anteriormente.
Se han comparado las puntuaciones correspondientes a diferentes test
que miden el perfil neuropsicoldgico del paciente con APP, durante
los afios 2002, 2003 y 2004.

3.1.2. Material y procedimiento

Se han realizado exploraciones neuropsicologicas, en 2002, 2003 y
2004. Las puntuaciones directas se han transformado en porcentajes.
Posteriormente se han analizado los datos mediante el programa
informatico SPSS (v12.0), de dos formas: un analisis global de todos
los items y un analisis parcial en el que se han agrupado los diferentes
test empleados en funcién de las habilidades cognitivas medidas.

3.1.3. Resultados

TABLA 3. EXPLORACION NEUROPSICOLOGICA
PACIENTE APP.

TEST P.D. P.D. P.D.
2002 2003 2004

MMSE FOLSTEIN 19 10 2
Rey Verbal 21213147411 | 1/1/2/2/1/1 | 0/0/1/1/1/0
Test Dibujo Reloj Copia 9 9 8
Test Dibujo  Reloj 4 2 0
Dictado
Figura compleja de Rey 30 30 29
(COPIA)
Figura compleja de Rey 6 4 2
(MEMORIA)
Memoria Corto Plazo 0 0 0
Memoria Largo Plazo 0 0 0
Memoria Remota, 4 2 0
Episodica y Sem.
Memoria Légica 0 0 0
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Memoria Auditiva 8 6 3
Inmediata

Gnosias (Relojes) 2 1 1
Memoria Visual Inm. 6 6 5
(CORSI) O.D.

Memoria Visual Inm. 5 5 4
(CORSI) O.I.

Gnosias Popelreuter 9 8 7
Praxias Ideomotoras 4 4 4
Imitacion

Praxias Simbolicas 0 0 0
Reproduccién de ritmos 8 8 7
Alternancias motoras ALTERADA | ALTERADA | ALTERADA
Alternancias motoras NORMAL | NORMAL NORMAL
Coordinacién motora NORMAL | NORMAL NORMAL
Inhibicion reciproca 20 20 20

TABLA 4. MEDIAS GLOBALES TESTS NEUROPSICOLOGICOS

ANOS MEDIAS DESVIACION
TIPICA
2002 7,91 7,54
2003 6,64 7,07
2004 5,36 7,11

TABLA 5. COMPARACIONES DE MEDIAS

I J 1-J PROBABILIDAD
2002 2003 1.27 0.750
2004 2.54 0.037
2003 2004 1.27 0.018

TABLA 6. CONTRASTES MULTIVARIADOS

CONTRASTES F, Probabilidad
MULTIVARIADOS

Traza de Pillai
Lambda de Wilks 5.251 0.015
Traza de Hotelling
Raiz mayor de Roy
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TABLA 7. COMPARACIONES PARCIALES.

I J 1-J PROBABILIDAD
ATPERVI ATPERVI

2002 2003 0.50 0.182
2004 1.25 0.015
2003 2004 0.75 0.058

I J I-J PROBABILIDAD

MEMOVISU | MEMUVISU

2002 2003 1.00 0.182
2004 2.50 0.063
2003 2004 1.50 0.014

* No se observan diferencias significativas en las comparaciones
de medias parciales de MEMOAUD y PRAXIAS.

GRAFICA 3. MEDIAS GLOBALES TEST

NEUROPSICOLOGICOS PACIENTE APP.

MEDIAS NEUROSPICOLOGICAS
GLOBALES APP

"\*\‘

—&o— MEDIAS

2002

2003

2004

En la exploracion neuropsicolégica inicial del paciente con APP
(15/10/02) se observan graves alteraciones mnésicas tanto a corto
como a largo plazo (Rey Verbal P.D.= 2/2/3/4/4/1), a nivel de praxicas
simbolicas (P.D = 0/5) y afasicas (BNT abreviado P.D. = 0/12; Token

Beatriz Gallardo, Carlos Hernandez y Verénica Moreno (Eds): Linguistica clinica y
neuropsicologia cognitiva. Actas del Primer Congreso Nacional de Lingistica Clinica.
Vol 1: Investigacion e intervencién en patologias del lenguaje. Valencia: Universitat.
ISBN: 84-370-6576-3.




Vicente ROSELL CLARIy José Luis MIRALLES ADELL
Afasia progresiva primaria, ¢Afasia o Demencia? A propdsito de un caso

Test P.D. = 22/32), déficits compatibles con APP. Se han realizado
exploraciones neuropsicoldgicas anuales del paciente, observandose
un desarrollo degenerativo progresivo de la enfermedad que se
manifiesta sobre todo a nivel mnésico y linglistico (GRAFICA 3) .
No se observa una degeneracion gndsico-praxica, excepto en los
elementos simbolicos. Se han realizado contrastes de medias y
contrastes multivariados, observandose diferencias estadisticamente
significativas en ambos analisis, cuando se compara 2004 con los dos
afios anteriores. En las comparaciones parciales s6lo se han observado
diferencias estadisticamente significativas en los factores que miden
Atencion y Percepcion Visual, y Memoria Visual. No se observan
diferencias significativas en las comparaciones de medias parciales de
Memoria Auditiva y Praxias. El primero por estar muy dafiado desde
el inicio y el segundo por estar preservado y producirse pocas
variaciones.

4. Resumen y conclusiones

En los sujetos afésicos, la lesion cerebral no muestra cambios
significativos a través del tiempo una vez que se han estabilizado los
procesos neurologicos etiolégicos y se muestra una tendencia a la
mejora, a la recuperacion de los déficits afasicos iniciales, sobre todo,
durante el primer afio desde el inicio de la enfermedad. EI mismo
perfil neurolégico y afasioldgico evolutivo presenta el paciente afasico
JHG. Sin embargo, el paciente con APP (VIP) presenta un perfil
claramente  degenerativo, tanto a nivel neurolégico como
psicolingtistico, correspondiendo ambas tendencias mas a un perfil de
sujetos con demencias que no a perfiles afasicos.

Desde el punto de vista neuropsicoldgico, en el paciente con APP
se ha observado un paralelismo entre el deterior linglistico y
cognitivo que se manifiesta desde estadios iniciales de la enfermedad,
a través de dificultades en la denominacion y dificultades mnésicas,
rechazandose la independencia de los déficits afasicos y cognitivos
propia de la definiciéon inicial de APP. Los déficits iniciales
observados, poco a poco van aumentando, observandose una
evolucidon degenerativa paralela de las dificultades mnésicas y
linglisticas, que interaccionan unas con otras y se manifiestan en el
deterioro del procesamiento cognitivo. Las manifestaciones afasicas se
reflejan en el aumento de las dificultades de la memoria verbal, l6gica
y remota. Las dificultades mnésicas muestran su influencia en las
dificultades de denominacién, comprension oral y escrita, y
repeticion.
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En conclusion, el paciente con afasia progresiva primaria presenta
un perfil evolutivo diferente al de los sujetos afésicos. La evolucidn de
las alteraciones neuropsicoldgicas del paciente con APP rechaza la
hipétesis del funcionamiento diferencial e independiente del lenguaje
de las demas funciones cognitivas y refuerza las propuestas
interaccionistas. El estudio de los perfiles diferenciales, en la afasia y
en la afasia progresiva primaria, puede ayudar a establecer la relacion
entre los aspectos cognitivos y los lingiisticos en la patologia del
lenguaje.
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