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Resumen

La Demencia Frontotemporal (DFT) es una enfermedad neurodegenerativa caracterizada por cambios comportamentales y
pérdida progresiva del lenguaje, subdividida en tres categorias: demencia frontotemporal con una variante conductual
(DFTVC), afasia progresiva no fluente (APNF) y demencia semantica (DS). El sintoma inicial mas comdn en los pacientes
con DFTVC es la apatia; y se suele afectar la parte anterior del I6bulo frontal y temporal. En el afio 2010 se introdujo el
término de “fenocopia de la demencia frontotemporal - variante conductual” debido a que se empezaron a observar casos
de personas con un diagnéstico de DFTVC, pero con una evolucion de su enfermedad inusual, pues no se evidenciaba un
deterioro propio de la condicion demencial en por lo menos 3 afios de seguimiento. Paciente masculino de 69 afios,
consulta por alteracién comportamental caracterizada por irritabilidad, apatia, y sintomatologia depresiva, se le practicaron
estudios de resonancia magnética nuclear, con hallazgos de atrofia temporal bilateral y leve atrofia hipocampal, y
evaluacién neuropsicolégica, donde se encontré alteracion de las funciones ejecutivas y posteriormente déficit en la
atencion sostenida. Después de evaluar al paciente, se realizé un diagnéstico de fenocopia de demencia frontotemporal -
variante conductual. Teniendo en cuenta la poca literatura que hay actualmente en Colombia acerca de la fenocopia de
DFTVC se considera importante reportar este caso.

Palabras clave: demencia frontotemporal variante conductual, fenocopia de demencia frontotemporal, evaluacion
neuropsicoldgica, manifestaciones neuropsiquiatricas, estudios de neuroimagen.

Resumo

A deméncia frontotemporal (DFT) é uma doenca neurodegenerativa caracterizada por alteragdes comportamentais e perda
progressiva da linguagem, subdividida em trés categorias: deméncia frontotemporal com uma variante comportamental
(DFTVC), afasia progressiva ndo fluente (APNF) e deméncia seméntica (DS). O sintoma inicial mais comum em pacientes
com DFTVC é a apatia, e a parte anterior do lobo frontal e temporal geralmente é afetada. Em 2010, o termo "fenocépia da
deméncia frontotemporal - variante comportamental” foi introduzido porque foram observados casos de pessoas com
diagnéstico de DFTvC, mas com um curso incomum da doenca, ja que nenhuma deterioragdo do quadro de deméncia foi
evidente em pelo menos 3 anos de acompanhamento. Um paciente do sexo masculino, de 69 anos, consultado por
alteracbes comportamentais caracterizadas por irritabilidade, apatia e sintomas depressivos, foi submetido a estudos de
ressonancia magnética nuclear, com achados de atrofia temporal bilateral e atrofia hipocampal leve, e avaliacdo
neuropsicoldgica, que revelou alteragdes nas fungdes executivas e, posteriormente, déficits na atengdo sustentada. Apds a
avaliacdo do paciente, foi feito o diagnéstico de fenocépia de deméncia frontotemporal - variante comportamental.
Levando em conta a literatura limitada atualmente disponivel na Colémbia sobre fenocdpia de DFTVC , consideramos
importante relatar esse caso.

Palavras-chave: variante comportamental da deméncia frontotemporal, fenocépia da deméncia frontotemporal, avaliagdo
neuropsicoldgica, manifestacdes neuropsiquiatricas, estudos de neuroimagem.
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Résumé

La démence frontotemporale (DFT) est une maladie neurodégénérative caractérisée par des changements comportementaux
et une perte progressive du langage, subdivisée en trois catégories : la démence frontotemporale avec variante
comportementale (DFTVC), I'aphasie progressive non fluente (APNF) et la démence sémantique (DS). Le symptome initial
le plus courant chez les patients atteints de DFTVC est I'apathie, et la partie antérieure des lobes frontal et temporal est
généralement touchée. En 2010, le terme "phénocopie de la démence frontotemporale - variante comportementale” a été
introduit car on a observé des cas de personnes ayant recu un diagnostic de DFTvC mais dont I'évolution de la maladie était
inhabituelle, aucune détérioration du tableau de démence n'étant évidente au cours d'un suivi d'au moins trois ans. Un
homme de 69 ans, consulté pour des changements de comportement caractérisés par une irritabilité, une apathie et des
symptomes dépressifs, a subi des examens d'imagerie par résonance magnétique nucléaire, qui ont révélé une atrophie
temporale bilatérale et une légére atrophie de I'hippocampe, ainsi qu'une évaluation neuropsychologique, qui a révélé des
changements dans les fonctions exécutives et, par la suite, des déficits de I'attention soutenue. Aprés évaluation du patient,
le diagnostic de phénocopie de démence frontotemporale - variante comportementale a été posé. Compte tenu du peu de
littérature actuellement disponible en Colombie sur la phénocopie de la DFTVC, nous considérons qu'il est important de
rapporter ce cas.

Mots clés: variante comportementale de la démence frontotemporale, phénocopie de la démence frontotemporale,
évaluation neuropsychologique, manifestations neuropsychiatriques, études de neuro-imagerie.

Abstract

Frontotemporal dementia (FTD) is a neurodegenerative disease characterized by behavioral changes and progressive loss
of language, is subdivided into three categories which are: frontotemporal dementia with a behavioral variant (BvFTD),
progressive non-fluent aphasia (PNFA) and semantic dementia (SD). The most common initial symptom in patients with
BVFTD is apathy; moreover the frontal and temporal lobe is usually affected by this disease. In 2010, the term "Behavioral
Variant Frontotemporal Dementia Phenocopy" was introduced because cases of people with a diagnosis of BvFTD began
to be observed with an unusual evolution of their disease, there was no evidence of deterioration of the dementia condition
in patients in the 3 years after. A 69-year-old male patient consulted for behavioral changes characterized by irritability,
apathy, and depressive symptoms. The patient underwent structural neuroimaging which resulted in the discovery of
bilateral temporal and hippocampal atrophy; also neuropsychological evaluation, found alterations in executive functions
and sustained attention. After evaluating the patient and according to clinical observation, neuropsychological and
neuroimaging tests implemented, a diagnosis of Behavioral Variant Frontotemporal Dementia Phenocopy was made. The
report of this case is considered important due to the little literature that has been found about frontotemporal dementia
phenocopy in Colombia. Clinical observation, the application of neuropsychological evaluations and neuroimaging studies
are essential to have a follow-up of the evolution or deterioration of symptoms and skills of each patient, which will allow
a proper diagnosis and a good accompaniment to patients and their families.

Key words: behavioral variant frontotemporal dementia, frontotemporal dementia phenocopy, neuropsychology
assessment, neuropsychiatric manifestations, neuroimaging studies.

1. INTRODUCCION mental, razonamiento abstracto, memoria

La Demencia Frontotemporal (DFT) es una
enfermedad neurodegenerativa caracterizada por cambios
comportamentales y pérdida progresiva del lenguaje
(Granadillo & Zarante, 2008); también es conocida como el
“desorden de tres” debido a su asociacion a tres sindromes
clinicos, tres variantes histopatolGgicas y tres alteraciones
genéticas (Gerardo et al., 2021); después de la enfermedad de
Alzheimer y la demencia por cuerpos de Lewy es la tercera
forma mas comin de demencia (Bang et al., 2015). Segin la
OMS, hay 47,5 millones de personas que padecen este tipo de
demencia y hay 7,7 millones de casos nuevos cada afio
(Duthey, 2013). Es la demencia mas comun en adultos entre
los 50 y 60 afios, afecta tanto a hombres como mujeres, sin
embargo, la demencia frontotemporal con variante conductual
es mas prevalente en hombres (Ratnavalli et al., 2002).

Desde la perspectiva neuropatoldgica Englund et al.
(1994) y Neary et al. (1998) subdividieron la DFT en tres
categorias las cudles son: demencia frontotemporal, afasia
progresiva no fluente (APNF) y demencia semantica (DS); sin
embargo, en la actualidad se incluye la demencia
frontotemporal con wuna variante conductual (DFTVC)
(Rascovsky et al., 2011). El sintoma inicial m&s comun en los
pacientes con DFTVC es la apatia, y a partir de esto se pueden
empezar a observar cambios en su personalidad y en la
conducta, se describen como personas impulsivas, presentan
conductas obsesivas y estereotipadas, chupeteo, cambios en la
dieta como la preferencia por los alimentos dulces,
dificultades en la resolucion de problemas, flexibilidad
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conductas desinhibidas e hipersexuales, mal aseo y aspecto
personal y en algunos casos pueden presentar alucinaciones
(Rodriguez-Leyva et al., 2019).

En el estudio de De La Pefia et al. (2012), realizado
con resonancia magnética nuclear (RMN), se encontrd que en
la DFTVC se suele afectar la parte anterior del I6bulo frontal
y/o temporal, ademas de esto se observa un asimetria derecha
- izquierda con una mayor afectaciéon del hemisferio
dominante y gliosis en la sustancia blanca subcortical. En
casos donde la atrofia sea muy severa, puede producir que las
circunvoluciones adquieran un aspecto que es llamado como
“cuchillo o filo de navaja” (Kril & Halliday, 2011); por otro
lado, se ha identificado acumulacién de la proteina TAU en su
forma clasica de cuerpos de Pick o en depoésitos en las
neuronas y glia, y también se presenta una alteracion de la
proteina TDP - 43 (Kobylecki et al., 2015). Siguiendo esta
misma linea, en el estudio de Mosconi et al. realizado con
tomografia por emision de positrones (identificado por sus
siglas en inglés (PET) positron emission tomography), se ha
encontrado que lo mas comdn en la DFT es la reduccion
bilateral y simétrica de la captacion de FDG
(fluorodesoxiglucosa) en lébulos frontales, neocértex, I6bulo
temporal anterior, hipocampos, ganglios basales y talamos
(Ishii et al., 1998). Ademas, se observa un hipometabolismo
en el giro cingulado, el l6bulo parietal inferior izquierdo,
insula, uncus de forma bilateral, putamen izquierdo y globo
palido ipsilateral, asi mismo, se ha encontrado que el
hipometabolismo frontal es mas notable en el hemisferio
izquierdo que en el derecho (Jeong et al., 2005).
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En la demencia frontotemporal-variante conductual,
hay un deterioro progresivo del comportamiento y de las
funciones ejecutivas, es de progresion relativamente rapida,
pues se da entre 3 - 4 afios desde el diagndstico hasta el
fallecimiento de la persona y aproximadamente 8 afios desde
el comienzo de la enfermedad (Rascovsky et al., 2005). Es
este deterioro progresivo uno de los criterios diagndsticos que
diferencia la DFTVC de enfermedades psiquiatricas cronicas o
desérdenes no progresivos del comportamiento (Rascovsky,
2010). También se presentan déficits funcionales moderados
0 severos en etapas tempranas de la enfermedad (Mioshi et
al., 2007).

En el afio 2007 se presentd un estudio en donde se
pudo observar que casi la mitad de los pacientes
diagnosticados clinicamente de DFTvC tenian un mejor
pronostico,  permanecian  clinicamente  estables, no
evolucionaban a demencia, tenian una alteracion mucho méas
leve en las actividades basicas diarias y no desarrollaban
atrofia ni hipometabolismo frontotemporal, a pesar de
presentar ~ sintomas  comportamentales y  perfiles
neuropsicologicos similares al de los pacientes que
presentaban alteraciones en la resonancia magnética (Kipps et
al., 2010).

En el afio 2010 se introdujo el término de “fenocopia
de la demencia frontotemporal - variante conductual” por
parte de Hodges y Kippsen (Miller & Llibre Guerra, 2019),
esto se dio debido a que se empezaron a observar casos de
personas con un diagnéstico de DFTvC, pero con una
evolucion de su enfermedad inusual, pues no se evidenciaba
un deterioro propio de la condicion demencial en por lo
menos 3 afios de seguimiento, eran pacientes que preservaban
su independencia en las actividades cotidianas (Valente et al.,
2019); asi mismo, en las neuroimagenes no se observaba una
atrofia ni disminucion en el metabolismo de los I6bulos
frontales y temporales. En cuanto a la evaluacion
neuropsicoldgica de los perfiles clinicos de fenocopia de
DFTVC, se encontr6 que no se hallan alteraciones de
memoria, ni en las habilidades funcionales en estos pacientes
(Valente et al., 2019).

En un estudio realizado por Khan et al. (2012) se
identificaron pacientes con diagndstico de demencia
frontotemporal - variante conductual en el que se evidenciaba
una progresion lenta de su enfermedad, e incluso se
describieron casos en que algunos pacientes estaban estables a
pesar de los afios, y asi mismo, se evidenciaba una disfuncién
ejecutiva de menor grado en comparacién con los pacientes
de DFTVC, por lo que consideraron nombrar estos casos
como fenocopias de DFTvC (Khan et al., 2012).

Al realizar una evaluacién neuropsicolégica en un
caso de demencia frontotemporal con variante conductual,
suelen encontrarse principalmente déficits en las funciones
gjecutivas, mas que todo en la atencién, memoria de trabajo y
resolucién de problemas, se evidencian alteraciones en las
pruebas de series de digitos inversos y en el TMT - B (Piguet
et al., 2011). Por otro lado, otros estudios han demostrado que
en los casos de fenocopias de DFT no se presentan
disfunciones ejecutivas o se presentan en un grado muy
minimo (Hornberger et al., 2008).

Este articulo tiene como objetivo realizar un analisis
del diagndstico diferencial que se debe realizar entre la
Demencia Frontotemporal — Variante Conductual y la
Fenocopia de la DFTvC por medio del estudio de un caso
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clinico que se ha tenido en seguimiento durante
aproximadamente 18 afios.

2. METODO
2.1 Caso clinico

Paciente masculino de 69 afios, residente en Medellin
(Colombia), nacido en Cali (Colombia), casado y con dos
hijos, escolaridad de derecho, aunque nunca ejercio su
profesion y se jubilé en una empresa de telecomunicaciones.
Antecedentes patolégicos de dislipidemia, hipotiroidismo y
apnea del suefio (tratado con presion positiva continua en la
via aérea (identificado por sus siglas en inglés (CPAP)
continuous positive airway pressure) y antecedentes
familiares de demencia tardia en la madre. El paciente
presentaba desde los 50 afios quejas de memoria y atencion,
siendo predominante una alteracion comportamental
caracterizada por irritabilidad, apatia, pobre control de
impulsos, alteraciones ejecutivas y sintomatologia depresiva,
se notaba retraido y silencioso en esa época. A los 51 afios,
fue remitido a neuropsicologia por neurologia, siendo
diagnosticado con deterioro cognitivo leve con probable
evolucion a demencia frontotemporal. El predominio de los
sintomas seguia siendo de orden abulico y amotivacional, por
lo que desde los 64 afios fue diagnosticado con fenocopia de
DFTVC. A lo largo de los afios el paciente no ha tenido una
evolucion usual de los sintomas cognitivos de demencia, pues
conserva su funcionalidad basica, con fallas actuales en la
atencidn, funciones ejecutivas y cambios comportamentales
como agresividad e hipoespontaneidad, por lo que ha estado
medicado con rivastigmina, memantina, &cido valproico,
bupropion y olanzapina. Desde los 68 afios, comenz6 a
presentar hemiparesia izquierda con hemiaquinesia ipsilateral,
ademés cambios en la marcha como lentitud, caidas y
lateropulsién. En las pruebas neuropsicoldgicas y en la RMN
de cerebro se evidencia un perfil clinico e imagenolégico que
sugiere el curso de una fenocopia de DFTVC.

2.2 Evaluacion neuropsicoldgica

En las evaluaciones neuropsicolégicas que se le
realizaron al paciente, se utilizaron las siguientes pruebas:

Minimental State Examination (Folstein et al., 1975):
instrumento creado en 1975, con adaptacion al idioma
espafiol, para la evaluacion del estado mental de los pacientes
que incluye orientacion, fijacién, calculo, atencién, memoria,
lenguaje y praxias.

Ejecucion auditiva continua (Conners, 1994): test
que permite la evaluacién de la atencidn selectiva, sostenida y
alternante del paciente y su capacidad de inhibicidn.

Trail Making Test (Reitan, 1956): es una prueba que
consta de dos partes, el TMT — A, evalla los procesos
atencionales y en el TMT — B, se evalla la flexibilidad
cognitiva.

Test de clasificacion de tarjetas de Wisconsin
(Schretlen, 2019): herramienta que evalla por medio de la
clasificacion de tarjetas, la capacidad de resolucion de
problemas, memoria de trabajo, planificacion, flexibilidad
mental e inhibicion de respuestas; procesos que hacen parte
de las funciones ejecutivas.
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Memoria Weschler (Wechsler & Perefia, 2004): se
implemento la subprueba de memoria logica, que evalla el
recuerdo libre inmediato, libre a largo plazo y reconocimiento
a través de preguntas de dos historias leidas por el evaluador,
y la subprueba de pares de palabras que evalia el recuerdo
inmediato, a largo plazo y reconocimiento con claves
verbales.

Curva de memoria verbal de Ardila (Ardila et al.,
1994): prueba que evalla la memoria verbal auditiva a corto y
largo plazo de una lista de 10 palabras, y asimismo evalla el
almacenamiento mediante el reconocimiento por claves
verbales.

Figura de rey (Osterrieth, 1944): se evallan las
praxias visoconstruccionales mediante la copia de la figura y
la memoria mediante la evocacion de la misma.

Test de precepcion visual no motriz (TPVNM)
(Colarusso & Hammill, 1980): es una prueba que evalla las
gnosias a través de subpruebas las cuales son: figura-fondo,
discriminacién visual, cierre visual y relaciones espaciales.

Token Test (Spellacy & Spreen, 1969): evalla la
comprensién del lenguaje a través de una serie de
instrucciones que se le dan al paciente.

Vocabulario Boston (Goodglass & Kaplan, 1996):
esta prueba permite la evaluacion del lenguaje por medio de la
denominacién de objetos.

Fluidez fonoldgica y fluidez seméantica (Benton &
Hamsher, 1989): la fluidez verbal seméantica hace parte de la
evaluacién del lenguaje y la fluidez verbal fonoldgica ayuda a
la evaluacion de las funciones ejecutivas.

Al  paciente se le realizd  seguimiento
neuropsicoldgico durante 18 afios. Se le practicaron cinco
valoraciones neuropsicolégicas, encontrando en la primera de
ellas un déficit ejecutivo a los 51 afios, la familia reportaba
que el paciente presentaba olvidos y lo notaban muy irritable;
a los 59 afios, consultaron de nuevo, donde la esposa reporté
empeoramiento de sus sintomas, comentando que olvidaba
compromisos, personas conocidas, perdia objetos, referian
que este se confundia facilmente al realizar diligencias y se
desorientaba al conducir, ademés de esto notaban en él mucha
maés irritabilidad con las deméas personas, mencionando que lo
habian tenido que controlar en ciertas situaciones para evitar
agresiones fisicas, referian apatia desde el punto de vista
sexual y poca higiene personal, en consulta se observaba
vestido de manera inapropiada. A partir de los 64 afios, se
encontré un trastorno neurocognitivo mayor sugestivo de
DFTvC con predominio de sintomas apaticos, la familia
continuaba reportando cambios afectivos de irritabilidad en
aumento, labilidad emocional, apatia e inhibicién motora.

Durante los 18 afios de seguimiento por
neuropsicologia, se encontré un paciente orientado en tres
esferas, con integridad de los procesos mnésicos tanto
verbales y no verbales, adecuadas habilidades gnosico-
préxicas y optimo rendimiento en procesos neurolinglisticos
relacionados con la expresién, comprensién y denominacion;
no se evidencié cambid ni deterioro a lo largo de los afios en
ninguno de estos aspectos. En todas las evaluaciones se
encontré alteracion en las funciones ejecutivas como
dificultades en la implementacion de estrategias para la
solucion de problemas, fallas en la toma de decisiones,
deficiencias en automonitoreo y autocorreccion de la
conducta y rigidez. Estos déficits han tenido una evolucién
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estacionaria en el tiempo. A los 67 afios, durante su Ultima
evaluacion, se encontré déficit en atencién sostenida, como
nuevo hallazgo, la esposa reporté dependencia para
actividades que usualmente realizaba sin ayuda, notaban que
caminaba mas encorvado, arrastrando los pies y lo veian mas
callado. Actualmente la familia reporta que el paciente
conserva la funcionalidad en cuanto a las actividades basicas,
continta con dificultades en su comportamiento, pero estables
desde hace varios afios, y de la misma manera comentan que
su deterioro cognitivo no ha progresado. (ver Tabla 1).

2.3 Estudios de neuroimagen

Al paciente se le realiz6 seguimiento imagenoldgico
con RMN. Los estudios iniciales de neuroimagenes
estructurales fueron normales, encontrdndose solo alteracion
en la RMN realizada al paciente a la edad de 61 afios donde se
observa atrofia temporal bilateral y leucoencefalopatia
microangiopatica leve (ver Figura 1). En la siguiente RMN
realizada al paciente a los 64 afios de edad, se constaté dicho
hallazgo, pero no se observd progresion de la atrofia ni de las
alteraciones vasculares, se observa atrofia temporal bilateral,
que incluye leve atrofia de hipocampos (ver Figura 2).

3. DISCUSION

El paciente cumple con los criterios mencionados
anteriormente de la DFTVC y que se presenta cominmente en
personas entre los 45 y 65 afios (Rosso et al., 2003); en los
estudios de RMN realizados se encontr6é atrofia temporal
bilateral y una leve atrofia hipocampal; asi mismo, en las
evaluaciones neuropsicolégicas realizadas, ha persistido el
déficit ejecutivo, pues hay dificultades en la toma de
decisiones, en la implementacion de estrategias para la
solucion de problemas y en la flexibilidad cognitiva; no se
encontraron dificultades donde se comprometan los procesos
mnésicos, neurolinguisticos ni habilidades gndsico-préxicas;
por otro lado, los primeros sintomas por los que consulté el
paciente hace 10 afios fueron los cambios del comportamiento
que se caracterizaban por irritabilidad, apatia, labilidad
emocional, poco control de impulsos y sintomas depresivos
como retraimiento.

En un estudio, se pudo encontrar que en las pruebas
neuropsicoldgicas en las que mas se evidencia un bajo
rendimiento de las personas con diagnéstico de DFTVC, es en
las pruebas de atencién, sobre todo en el TMT - A, en la
prueba de Wisconsin que evalla las funciones ejecutivas y en
las pruebas que evallan la fluidez semantica y fonoldgica
(Custodio et al., 2013); este paciente, como se menciond
anteriormente presenta un deficit ejecutivo, lo que concuerda
con un bajo rendimiento en la prueba del Wisconsin, también
se encontrd un déficit en la atencion sostenida, sin embargo
en la prueba de atencion TMT - A, obtiene una puntuacion
excelente, como también cuenta con adecuados procesos
neurolingiisticos, lo que no da cuenta de dificultades ni bajo
rendimiento en las pruebas de fluidez seméntica y fonologica.
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Tabla 1.
Evaluacion Neuropsicolégica (Estado Mental, Atencién, Memoria, Gnosias, Praxias, Lenguaje y Funciones ejecutivas)
Puntuacién Valores de
Pruebas .
2005 2012 2014 2015 2016 2020 normalidad
Minimental State Examination 30 30 30 30 - 30/30 M 29.29 DE 0.83
ATENCION
Ejecucion auditiva continua 16 16 16 16 16  16/16 M 15.29 DE 1.35
Trail Making Test (TMT) A tiempo” 55 37 42 31 78 66 M 85.9 DE 34.74
WISCONSIN *Incapacidad mantener categoria - 1 1 5 1 4* 0.44+0.65
MEMORIA
MEMORIA WECHSLER
Memoria ldgica 175 20 15 195 - 16/23 M: 10.21+1.88
Pares asociados 21 21 21 21 - 121 M: 13.31+3.10
CURVA DE MEMORIA VERBAL DE ARDILA
Volumen inicial 5 7 5 5 - 6/10 M:5.4+1.5
Volumen maximo 10 10 10 10 - 10/10
Evocacion diferida 20° 10 9 8 8 - 6/10 M:7.7£1.5
Reconocimiento 10 10 10 10 - 10/10
EVOCACION INMEDIATA DE LA FIGURA DE REY 29 27 175 28 - 23 M 12.06 DE 5.33
GNOSIAS
TEST DE PERCEPCION VISUAL NO MOTRIZ (TPVNM) 36 36 34 35 34  36/36
PRAXIAS
COPIA DE LA FIGURA DE REY 33 31 15 29 35 36 M 26.27 DE 5.25
Tiempo” 168 145 94 118 145 136
LENGUAJE
TOKEN TEST 30 35 30 34 33 /36 34.07+£1.93
Vocabulario Boston 59 59 58 60 52 59/60 M 39.88
Fluidez semantica (promedio) 15 12 14 165 18 12 M 20.62 DE 4.29
FUNCION EJECUTIVA
*TEST DE CLASIFICACION DE TARJETAS DE
WISCONSIN
Aciertos 87*  84* - 90* 86*  64*
Errores totales 41*  44* - 38%  42*  64* M 44.1 DE 18.9
N° de categorias 3* 5 1* 3* 2* 0/6* M 4.2 DE 2
% de errores perseverativos 11 19 125 13 - 25%* M 19.6 DE 9.2
TRAIL MAKING TEST (TMT) B tiempo” 61 66 58 58 11 85
FLUIDEZ FONOLOGICA (promedio) 7 6 8 12 8.67 8 M 13.08 DE 4.66

Nota. el tiempo se presenta en segundos ()
*Indicador de alteracion clinica

M: media

DE: desviacion estandar

La fenocopia de la DFTvC se caracteriza
principalmente porque las personas con este cuadro clinico no
empeoran en la funcionalidad en sus actividades
instrumentales de la vida diaria a lo largo del tiempo, incluso
en algunos casos se puede experimentar mejoria, esto a
diferencia de los pacientes con DFTvC quienes pueden
presentar empeoramiento incluso desde estadios tempranos de
su enfermedad (Hornberg et al., 2009). Son pacientes que
comienzan con rasgos clinicos de DFTvC pero que no
progresan a demencia, y en su mayoria de casos son hombres
los que padecen de esta enfermedad (Davies et al., 2009). Por
otro lado, se menciona que este tipo de pacientes en los
diferentes estudios imagenoldgicos no presentan ningdn tipo
de atrofia cortical (Custodio et al., 2020) o presentan una
minima atrofia cortical prefrontal (Davies et al., 2006; Kipps
et al., 2007). Lo anterior concuerda con el paciente del
estudio actual, que aln conserva su funcionalidad basica y a
pesar de sus cambios de comportamientos, son estables en el
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tiempo y en algunos aspectos se pudo evidenciar mejoria
como por ejemplo en su imagen e higiene personal, y un poco
en su irritabilidad, aunque no del todo.

Es por lo anterior, que se realiza el diagnostico de
fenocopia de demencia frontotemporal de variante
conductual, ya que a pesar de presentar un perfil
neuropsicoldgico similar al de las personas con diagndstico de
DFT, han sido sintomas que no han evolucionado a demencia
en 18 afios de seguimiento pero que de igual forma
pertenecen a los criterios clinicos de los pacientes con
demencia frontotemporal, y ademas de lo mencionado, se
puede evidenciar de una manera clara que su alteracion en las
actividades basicas diarias es mucho mas leve y a pesar de
presentar atrofia temporal bilateral esta tampoco ha tenido
progresion; se reporta que el paciente no presenta atrofia ni
hipometabolismo frontal, por lo que su déficit ejecutivo no
concuerda con las atrofias encontradas en las RMN. Este
trastorno de fenocopia de DFT tiene una base
neurodegenerativa, como se evidencia en las resonancias



FENOCOPIA DE DEMENCIA FRONTOTEMPORAL-VARIANTE CONDUCTUAL

magnéticas realizadas, y por lo mencionado en algunos
estudios, de que en ciertos casos se puede hallar una atrofia
cortical ya sea en menor gravedad, sin embargo su evolucién
tiende a ser estacionaria en el tiempo, teniendo
manifestaciones neuropsiquiatricas, como se evidencia en este
caso, sintomas emocionales y conductuales, los cuales deben
ser tratados por neuropsiquiatras, médicos fundamentales en
el proceso, seguimiento y tratamiento en este tipo de casos.

La reserva cognitiva es la capacidad que tiene el
sistema nervioso para hacer frente al dafio cerebral,
reorganizando su estructura y conexiones, compensando las
redes cerebrales dafiadas, lo que hace que los sintomas de un
deterioro cognitivo no sean tan evidentes y se pueden
mantener en un estado clinico dentro del rango “normal”, esto
depende de la edad de las personas, su educacién, nivel
ocupacional, estatus socioecondmico y coeficiente intelectual
(Arosio et al., 2017; Reynoso-Alcéntara et al., 2018); esta es
una de las razones que explica la conservacion de los
procesos cognitivos del paciente, pues como se mencionaba,
es profesional en derecho y ademas de esto, en sus
pasatiempos se dedicaba a la lectura, siendo un factor
protector contra el deterioro cognitivo.

Figura 1.
Resonancia Magnética Nuclear. Plano axial. Tiempo de
Evolucién de la Enfermedad: 11 Afos. Lo sefialado con las
flechas rojas indican la leucoencefalopatia microangiopética
leve. Lo sefialado con las flechas verdes indican la atrofia
temporal

52 head
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Figura 2.

Resonancia Magnética Nuclear. La imagen de la izquierda
estd en plano axial. La imagen de la derecha esta en plano
coronal. Tiempo de Evolucion de la Enfermedad: 14 afios.
Las flechas rojas indican la atrofia temporal. Las flechas
verdes indican la atrofia hippocampal

En este estudio, se encuentran limitaciones de tipo
bibliograficas, ya que son muy pocos los casos reportados de
fenocopias de DFTVC, y es muy poca la literatura y estudios
que se encuentra acerca de los mismos y de como realizar de
manera adecuada diagnosticos diferenciales, por lo que es
fundamental que los médicos profesionales tratantes de estos
casos, difundan informacién necesaria para el diagndstico,
tratamiento y seguimiento de los pacientes que presenten este
tipo de diagnosticos y sintomatologia.

4. CONCLUSIONES

Después de evaluar al paciente y acorde a la
observacién clinica, las pruebas neuropsicolégicas vy
neuroimagenes implementadas, se realiz6 un diagnéstico de
fenocopia de demencia frontotemporal - variante conductual,
siendo sus sintomas iniciales cambios en el comportamiento,
apatia marcada, labilidad emocional, poco control de
impulsos, sintomas depresivos y poca motivacion,
acompafiado esto con una leve atrofia hipocampal, atrofia
temporal bilateral y alteraciones en las funciones ejecutivas y
déficit en la atencion sostenida, sin un deterioro progresivo
normal de la enfermedad de demencia en cuanto a su
cognicién y funcionalidad.

Se considera importante el reporte de este caso
debido a la poca literatura que se ha encontrado acerca de las
fenocopias de demencia frontotemporal en Colombia y en
Latinoamérica, ya que no se encontraron casos reportados;
ademas de que muestra lo esencial que es la observacion
clinica, la aplicacién de evaluaciones neuropsicoldgicas y de
estudios de neuroiméagenes para tener un seguimiento de la
evolucidn o deterioro de los sintomas y habilidades de cada
paciente, lo que permitira posteriormente un adecuado
diagndstico y por consiguiente, un buen acompafiamiento a
los pacientes y sus familiares, brindando herramientas que
permitan una mejor calidad de vida.
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