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Demencia por atrofia temporal lateral derecha:
analisis clinico e imagenoldgico de un caso
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sumen

Introduccion. En la anamnesis del paciente con demencia, es importante definir de
manera muy precisa la semiologia clinica inicial y su evolucion para obtener un diag-
dstico y determinar zonas de déficit funcional en el cerebro.

Caso clinico. Paciente femenina quien, a los §9 anos de edad, comenzo a presentar
episodios de desorientacion espacial, con empeoramiento progresivo, asi como difi-

ultades praxicas con la evolucion de la enfermedad. En las consultas por neurolo-
gia y neuropsicologia a los 67 anos, se observa que la manifestacion clinica de mayor
elevancia en el caso fue afasia. En resonancia magnética estructural se encontrd
atrofia temporal lateral derecha.

Conclusiones. La desorientacion espacial como sintoma inicial suele sugerir demen-
cia por atrofia cortical posterior, no obstante, en algunos casos puede indicar sin-
tomas tempranos de demencia semdntica. Sin embargo, debe considerarse también
como posibilidad una sobreposicion de sintomas sugestivos de dos diferentes cua-
dros demenciales, por la presencia en este caso de desorientacion espacial al inicio
de la enfermedad y el predominio de una afasia en la etapa inicial-intermedia de la
demencia.
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Introduction. In the dementia patient’s anamnesis, it’s important to define in a very
precise way the initial clinical semiology and its development, to obtain a precise
diagnostic and determine dysfunctional zones in the brain.

Clinical case. Female patient whom, at the age of 59, started to present spatial
disorientation episodes, with progressive deterioration, as well as difficulties execut-
ing motor skills exercises along the worsening of the disease. At the age of 67 years
old, in the neurological and neuropsychological consultations, it’s observed that the
most relevant clinical manifestation in this case was Aphasia. In structural magnetic
resonance imaging, right lateral temporal atrophy was found.

Conclusions. The Spatial disorientation as an initial symptom usually suggests de-
mentia due to posterior cortical atrophy, nevertheless, in some cases it might sug-
gest early semantic dementia Symptoms. However, it must be considered an overlap of
symptoms suggestive of two different dementia symptoms due to the presence in this
case of spatial disorientation at the onset of the disease and the predominance of an

dphasia in the initial/intermediate stage of dementia.

INTRODUCCION

El aumento en la esperanza de vida de la poblacién
mundial que se ha presentado en las Ultimas déca-
das ha traido como consecuencia un incremento
de la frecuencia en la apariciéon de enfermedades
cronicas'. Las demencias son condiciones clinicas
que involucran las funciones cognitivas de las per-
sonas, afectando su adecuado desempefio laboral,
social y personal. En la actualidad existen mas de
50 millones de personas que viven con demencia
en todo el mundo y se espera que en el 2050 lle-
guen a ser 152 millones*.Cada tres segundos una
persona desarrolla una demencia y se estima que
el costo anual es de US $ 1 billon, cifra que se du-
plicara para 2030

La demencia ha sido catalogada como una enti-
dad sindrémica, con diferentes etiologfas, formas
de presentacion, evolucion clinica y comorbili-
dades®. Segun el tiempo de presentacion de los
sintomas, las demencias pueden ser agudas, suba-
gudas y cronicas.
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En las agudas, el cuadro clinico se manifiesta de
forma subita, tal es el caso de ataque cerebrovascu-
lar, neuroinfecciones, intoxicaciones y encefalopatias
hepaticas o renales*; las demencias subagudas se ca-
racterizan por una evolucion del deterioro cognitivo
que tarda semanas o meses en consolidar el cuadro
demencial, y es causado por tumores cerebrales, in-
toxicacion con metales pesados, hidrocefalia normo-
tensa o hematoma subdural traumaticos.

Finalmente, las crénicas, son aquellas de evo-
lucién lentamente progresiva, y pueden ser de
predominio cortical (con mayor afectacién de la
cognicion y el comportamiento) y son produci-
da por enfermedad de Alzheimer (EA), demencia
frontotemporal (DFT) o atrofia cortical posterior
(ACP), mientras que en las subcorticales, los tras-
tornos motores tiene mayor relevancia al inicio de
la demencia, tal como ocurre en la enfermedad de
Parkinson o la enfermedad de Hungtinton®.

En la anamnesis del paciente con demencia,
es importante definir de manera muy precisa la
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semiologia clinica del inicio del cuadro y su evo-
lucion para obtener un diagndstico y determinar
zonas de déficit funcional en el cerebro. Las demen-
cias cronicas de predominio cortical se clasifican en
anteriores y posteriores. Dentro de las anteriores se
encuentran todas las variantes de lenguaje propias
de una DFT, como la afasia primaria progresiva (al-
teraciones en la fluidez verbal), demencia semanti-
ca (pérdida progresiva de los conceptos, del Iéxico y
de la comprension) y afasia logopénica (problemas
en nominacion y repeticion)’. La demencia poste-
rior comienza con una afeccion visual superior y se
denomina ACP, siendo los sintomas iniciales de tipo
visoespacial sin alteraciones en la agudeza visual ni
de tipo campimétrico®. Este tipo de demencia pos-
terior es de inicio temprano y ha sido catalogada
como un fenotipo de la EA®.

En el presente articulo se presenta el caso de
una paciente quien comenzé con un problema de
orientacion espacial y que evoluciond hacia una
variante clinica mas relacionada con un perfil de
afeccion del lenguaje. Este caso es de interés, no
solo por su presentacién atipica, sino por la co-
rrelacion clinica-imagenoldgica, que sirve como
ejemplo acerca de la aproximacion al diagndstico
diferencial de las demencias de acuerdo a su se-
miologia clinica

CASO CLIiNICO

Mujer con escolaridad basica primaria, diestra (sin
antecedentes familiares de zurdera), pensionada
(antes operaria de maquinaria), casada con tres
hijos, natural y residente de Medellin, Colombia.
Antecedentes personales de histerectomia y taba-
quismo. Sin antecedentes familiares de tipo psi-
quiatrico ni neuroldgico. Se interrogd al hijo de la
paciente para determinar inicio y conocer evolu-
cion de los sintomas.

A los 59 afios de edad, comenzd a presentar
episodios de desorientacién espacial, en los que
debia ser guiada por personas conocidas para po-
der llegar a su casa; en esa misma época tenia difi-
cultades para localizar espacialmente los objetos.
A los 61 afios presentd alucinaciones visuales com-
plejas durante dos meses, las cuales remitieron de

forma espontanea y no se volvieron a presentar.
La desorientacion espacial continio empeorando-
se y dicho deterioro se acentto luego de la muer-
te del esposo, cuando la paciente tenfa 64 afos,
asi como al maltrato psicoldgico recibido por sus
hijos en esa época, situacion que fue denunciada
por el hijo de la paciente con relacion a los actos
de sus otros hermanos. Comenzd a presentar difi-
cultades praxicas a los 65 afios, por lo que dejo de
cocinar y de hacer manualidades, y a los 66 afos
inicié deterioro en el lenguaje expresivo. Los tras-
tornos en la memoria reciente aparecieron a los
67 anos de edad.

A la edad de 67 anos, la familia consulto al Ins-
tituto Neuroldégico de Colombia, donde fue eva-
luada por neurologia y neuropsicologia. Para ese
entonces, la manifestacién clinica de mayor rele-
vancia en la paciente era su problema de lenguaje,
caracterizado por expresion ininteligible, tenden-
cia a la disfemia, anomia grave, comprension en
menor medida alterada y agrafia y alexia comple-
tas. La paciente se desorientaba en la ciudad, pero
no en su casa, reconocia objetos y rostros, y la fa-
milia no referia un problema de reconocimiento
visual en ella. Respecto a las habilidades praxicas,
estaba usando las prendas de vestir al revés y no
lograba hacer rutinas de aseo basicas en casa. A
nivel comportamental, la familia informo irritabili-
dad y bajo estado de animo como tinicos cambios.
En ese momento no manejaba sus medicamentos
ni su dinero y tenia accidentes ocasionales en el
control de esfinter vesical, se concluye por tanto
la presencia de un cuadro demencial. En el examen
fisico neuroldgico se encontro afasia mixta sin pa-
resia y la familia reporté como unica alteracion
motora lentitud en la marcha. El acompafante,
hijo de la paciente, diligencié un consentimiento
informado aprobado por el Comité de Etica del
Instituto Neuroldgico de Colombia para realizar el
reporte de caso.

Ala paciente se le realizd diagndstico de demen-
cia segun los criterios de Clasificacion Estadistica
Internacional de Enfermedades y Problemas Rela-
cionados con la Salud (CIE-10)° y se le practicd re-
sonancia magnética estructural (ver figura 1-1). Por
neuropsicologia, la paciente no fue evaluable por su
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Figura 1-1. Resonancia magnética estructural de cerebro. Edad de la paciente: 67 afios.
Tiempo de evolucién de la enfermedad: 8 afios.

deterioro cognitivo y por su afasia que le impedia
comprender las pruebas; sin embargo, para carac-
terizar cualitativamente la gravedad de su deterioro
cognitivo, se aplicd la copia de la Figura Comple-
ja de Rey" (ver figura 1-2) y la subprueba de voca-
bulario del Test de Afasias de Boston®, en la que
pudieron registrarse multiples parafasias no rela-
cionadas en la nominacion de objetos por confron-
tacion visual como kalei (cama), orbinal (arbol) y
lamosa (reloj). Para complementar el informe neu-
ropsicoldgico, se emplearon cuestionarios de pro-
gresion de demencia®, funcionalidad’s, sintomas

neuropsiquidtricos' y trastornos neuroconductua-
les”, encontrandose limitacién funcional tanto para
actividades instrumentales como de autocuidado y
demencia en estadio moderado (ver tabla 1-1).

Cambios atréficos supratentoriales generaliza-
dos con predominio temporal lateral derecho. No
hay cambios significativos temporales mediales.

Se observa fendmeno de closing-in (sobreposi-
cion del trazo del paciente y el disefio) sugestivo
de apraxia constructiva y disfuncion grave de he-
misferio derecho.

Tabla 1-1. Resultados de escalas funcionales y comportamentales. Edad de la paciente: 67 afios.
Tiempo de evolucion de la enfermedad: 8 afos

Puntuacion Interpretacion
Progresién de la demencia
Escala Global de Deterioro 6 /7 Déficit cognitivo de moderado a severo
Independencia en actividades cotidianas
Requiere ayuda para hacer compras,
Escala de Lawton & Brody 2 /8 transporte, manejo de la medicacién y del

dinero

Paciente parcialmente dependiente para aseo

indice de Barthel 80 /100 | :
personal, vestirse y arreglarse
Trastornos conductuales y neuropsiquidtricos
Frontal Behavioral Inventory 33 /72 dApaho, .hipo.e,spontcneidcd., inﬂ_ex'ibili.d'cd,
esorganizacién, anosognosia e irritabilidad
Escala de Columbia (abreviada) 2 /A7 Sintomas depresivos

© Editorial EI Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.



© Editorial EI Manual Moderno Fotocopiar sin autorizacion es un delito.

Demencia por atrofia temporal lateral derecha: analisis clinico e imagenoldgico de un caso

Figura 1-2. Copia de la Figura Compleja
de Rey-Osterrieth. Edad de la paciente: 67 afios.
Tiempo de evolucién de la enfermedad: 8 afios

Al finalizar la evaluacion neuropsicoldgica, la pa-
ciente fue remitida nuevamente a neurologia, quien
inicié tratamiento farmacoldgico con fluoxetina y
rivastigmina.

DISCUSION

Cuando las primeras manifestaciones de la demen-
cia son alteraciones visoperceptuales y espaciales
como agnosia para objetos, simultagnosia, apra-
xias (construccional o del vestir), prosopagnosia
aperceptiva, Sindrome de Balint® o Sindrome de
Gerstmann®, debe sospecharse una ACP*. La ACP
es una enfermedad neurodegenerativa de predo-
minio occipito-parietal, cuyo inicio es insidioso y
su curso progresivo®. Durante esta demencia, la
persona presenta mdultiples manifestaciones de
disfuncion cortical posterior* y en fases avanza-
das de la enfermedad aparece ceguera cortical®.

El sintoma inicial de la demencia en la paciente
reportada fue la desorientacién espacial. Sin embar-
go, no se considero el diagndstico de ACP, puesto
que no presentd de forma temprana otros prob-
lemas espaciales ni praxicos, ni tampoco desarrollo
otras alteraciones visoperceptuales en el transcur-
so de la enfermedad que indicaran desde la clinica
una disfuncién predominante parieto-occipital.

El hallazgo imagenoldgico de atrofia del I6bulo
temporal lateral es indicativo de demencia semantica

(DS)*, la cual se caracteriza por una pérdida pro-
gresiva de la memoria semantica (significados) tan-
to de los dominios verbales como no verbales. En
esta enfermedad neurodegenerativa, cuando la atro-
fia se presenta en el hemisferio izquierdo, el pacien-
te manifiesta dificultades para encontrar las palabras
y comprender su significado®. Sin embargo, cuando
la disfuncién es del l6bulo temporal derecho, el pa-
ciente suele presentar agnosia visual para objetos®,
fallas en la teoria de la mente que conlleva cambios
en el paciente relacionados con el comportamien-
to social”, Prosopagnosia cuando hay afeccion del
giro fusiforme®, y en algunos casos, se ha reporta-
do desorientacién espacial como sintoma inicial de
la enfermedad (Ramirez, Velilla, Quiroz, Lopera & Gi-
raldo, 2016 )®. Alrededor del 30% de los pacientes con
DS presenta atrofia temporal del lado derecho, tan-
to anterior como lateral, asi como dafio en la corteza
orbitofrontal®. La paciente reportada en el presente
articulo, inicié con desorientacion espacial, sin em-
bargo, luego de ocho afios de evolucidn, no presento
problemas en el reconocimiento de rostros, cambios
comportamentales significativos, ni dificultades en
el reconocimiento de objetos por via visual.

La paciente desarroll6 afasia grave siete afos
después del inicio de la enfermedad. Los proble-
mas de lenguaje suelen aparecer en estadios tar-
dios de las enfermedades neurodegenerativas, sin
embargo, en la paciente fue llamativo el hallazgo
de estas dificultades en una fase inicial-intermedia
de la demencia. Al momento de las consultas de
neurologia y neuropsicologia, el sintoma de mayor
gravedad reportado en la consulta fue la afasia,
lo que pudiera estar en relacién con una disfun-
cion temporal bilateral en el contexto de una DS.
Fitzpatrick, Blanco-Campal & Kyne?, reportaron
un caso en el que se presentd una sobreposicion
de sintomas de dos enfermedades neurodegene-
rativas: ACP y afasia progresiva primaria variante
logopénica. Se traté de un paciente de 56 afios,
quien consulto por fallas en el lenguaje caracte-
rizadas por bloqueos andmicos y parafasias, y al-
teraciones visoperceptuales como ataxia dptica y
alexia espacial. En estudio de resonancia magné-
tica nuclear se encontrd atrofia parietal inferior y
temporal superior, y se report6 amiloidosis en es-
tudio de liquido cefalorraquideo.
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Aunque no es frecuente, se han realizado repor-
tes en la literatura de desorientacién espacial como
sintoma inicial de una DS variante derecha®, lo que
coincide con la primera manifestacion clinica ob-
servada por la familia de esta paciente. No obstan-
te, debe considerarse también como posibilidad
una sobreposicion de sintomas sugestivos de dos
diferentes cuadros demenciales, por la presencia en
este caso de desorientacidn espacial al inicio de la
enfermedad y el predominio de una afasia en la eta-
pa inicial-intermedia de la demencia.

Al finalizar el proceso de valoracion y diagnds-
tico por neuropsicologia y neurologia, la paciente
fue medicada con rivastigmina 18mg con el objeti-
vo de lentificar la progresion de la demencia®. Se
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