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RESUMEN

La demencia frontotemporal derecha es una variante anatémica de la demencia frontotemporal. Se asocia con
sintomas cognitivos y comportamentales caracteristicos, entre los que se destacan: agnosia topografica, des-
orientacion espacial, prosopagnosia, conductas obsesivas, agresividad, impulsividad, desinhibicion y pérdida
de la empatia. Se reportan dos casos, que desde el punto de vista clinico e imaginologico, resultan ilustrativos
de la variante derecha en la demencia frontotemporal.

PALABRAS CLAVE: Agnosia topografica. Demencia frontotemporal. Conducta obsesiva. LLébulo temporal
derecho. Prosopagnosia. Teorfa de la mente (DeCS).

SUMMARY

Right temporal frontotemporal dementia is an anatomic variant of frontotemporal dementia. It is associated
with some characteristic behavioral and cognitive symptoms: topographic agnosia, spatial disorientation,
prosopagnosia, obsessive behaviors, aggressiveness, impulsiveness, disinhibition and lack of empathy. Here
we report two clinical cases, that, from a clinical and radiologic point of view, illustrate the right variant of

frontotemporal dementia.

KEY WORDS. Topographic agnosia. Frontotemporal dementia. Obsessive behavior. Right temporal lobe.

Prosopagnosia. Theory of mind (MeSH).

INTRODUCCION

La demencia frontotemporal, anatémicamente se
caracteriza por un grado variable de atrofia de los 16bulos
frontotemporales derecho e izquierdo. La forma temporal
derecha de la demencia frontotemporal es una variante
anatémica de la demencia frontotemporal, asociada con
sintomas cognitivos y comportamentales caracteristicos (1).
Las atrofias corticales focales son condiciones degenerativas
que pueden afectar selectivamente una funcién mental,
mientras las otras se mantienen relativamente conservadas
(2). La degeneracion focal de los 16bulos frontal y tempo-
ral se asocia con sindromes caractetizados por disfuncion
ejecutiva, alteracion de memoria, trastornos del habla y del
lenguaje y cambios de comportamiento (3). En particular,
la afasia primaria progresiva no fluente, esta relacionada con

atrofia de la regién perisilviana izquierda (4), mientras que
en la demencia semantica las regiones mas afectadas son las
porciones anterior y medial del 16bulo temporal izquierdo
(5). Estas variantes de la demencia frontotemporal han sido
ampliamente descritas y caracterizadas, desde el punto de
vista clinico y anatémico. Sin embargo, la informacién acerca
de la atrofia focal del 16bulo temporal derecho continta
siendo escasa (3) y se deriva, principalmente, de reportes
de caso. En la mayorfa de estos, los pacientes manifestaron
dificultad progresiva en el reconocimiento de allegados y
personas famosas (prosopagnosia) (2). A medida que han
aumentado los reportes de pacientes con atrofia focal del
l6bulo temporal derecho, se ha evidenciado que éstos pre-
sentan también sintomas neuropsiquitricos y alteraciones
comportamentales, tales como: agresividad, impulsividad,
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desinhibicién, disminucién de la empatia y habilidades
interpersonales, en algunos casos, hiperreligiosidad (6,7).
En ese sentido, varios estudios han permitido demostrar
que la porcién anterior del 16bulo temporal derecho se
relaciona con el procesamiento emocional (7,8) y que los
déficits en éste serfan responsables, al menos en patte, de
las alteraciones comportamentales descritas.

A continuacién se describen dos casos de pacientes con
degeneracion del 16bulo temporal derecho, sus caracteristi-
cas clinicas, neuropsicolégicas y los hallazgos radiologicos
asociados.

Presentacion de los casos

Caso 1: paciente femenina, ama de casa, diestra, con
7 afios de escolaridad, evaluada por primera vez a los 68
anos de edad.

Sintomas cognitivos: la primera manifestacién, alos 66
afios de edad, fue agnosia topografica: mientras caminaba
por una calle que habitualmente recorria, no reconocié
el lugar donde se encontraba. Tras aproximadamente 15
minutos, reconocié un punto de referencia que le permitié
identificar el lugar, ubicarse y regresar a su casa. Se perdia
con facilidad en sitios cercanos. Simultineamente empez6 a
presentar amnesia semantica para las caras: aunque percibia
la sensacién de familiaridad en los rostros de las personas,
no sabfa quiénes eran éstas: “me es muy conocida, pero no
sé quién es”. L.a amnesia semdntica evolucion a proso-
pagnosia: no reconoci6 a una hija que llegé del extranjero,
tampoco fue capaz de diferenciar a sus hijos, a su esposo o
a otras petrsonas conocidas, y luego no se reconocio a si
misma en una foto antigua.

Sintomas amnésicos: a los 3 afios de evolucion de
la enfermedad, olvid6 dar razones, repetia las historias y
preguntaba varias veces lo mismo, olvidaba las ollas en el
fogdn y presento alteracién de la memoria gustativa: no
reconoci6 el sabor de los condimentos, de los jugos y de
algunas comidas.

Sintomas comportamentales: cuatro afios después del
inicio de los sintomas presenté un episodio psicético, por lo
cual recibié tratamiento ambulatorio. Comenzatron a notatle
alteraciones comportamentales, desinhibicién, agresividad y
pobre tacto social. A esto, se sumaron manifestaciones de
hiperoralidad (ingesta de jaboén, papel, alimentos crudos) e
hiperreligiosidad.

Sintomas motores: negativos

Las alteraciones cognitivas fueron progresivas. Durante
los dos primeros afios, permanecié independiente para
realizar las actividades basicas e instrumentales de su
cotidianidad. Después perdi6 la autonomia, no podia salir

sola debido a la desorientacién espacial. Actualmente es
desinhibida: habla duro, grita, canta, es perseverante, sélo
comprende frases sencillas. Requiere ayuda para realizar
todas las actividades de la vida diaria.

Examen neurolégico: normal en la primera evaluacién
y actualmente con reflejos de succién y palmomentoniano.

Historia médica: hipertension arterial y dislipidemia.

Medicamentos: verapamilo, hidroclorotiazida, lovas-
tatina.

Antecedentes familiares: negativos para demencia.

Evaluacion cognitiva:

En la primera evaluacién que se le realizé en el 2008, la
paciente obtuvo una puntuacién en el Examen del Estado
Mental Mini Mental (MMSE) de 26 (limite inferior), y
presentd un perfil cognitivo que se caracteriz6 por déficit
visuoperceptual y visuoconstruccional, desorientacion espa-
cial y anomia. Otras funciones como la memoria, fluidez
verbal y comprensién del lenguaje estaban preservadas. En
la evaluacion de seguimiento en el 2012, la paciente obtuvo
una puntuaciéon en el MMSE de 15 (deterioro), perdi6 11
puntos en orientacién, atencion, calculo y memoria de evo-
cacion. Su perfil cognitivo se caracterizd por un deterioro
global con alteraciones comportamentales importantes.
En particular, la paciente present6 déficits marcados en las
tareas de memotia y visuoespaciales en las habilidades de
visuoconstruccion y denominacion. En la evaluacion mas
reciente, realizada en el 2014, la paciente obtuvo un MMSE
de 2 puntos. Actualmente presenta un deterioro cognitivo
global, con un impacto significativo en las actividades de
su vida diaria. En la tabla 1 se observan los puntajes obte-
nidos en las diferentes pruebas neuropsicolégicas durante
el seguimiento.

El perfil de la paciente es compatible con un diagnéstico
de demencia, en estado grave.

En la figura 1 se observan las imagenes estructurales y
funcionales obtenidas de esta paciente.

Caso 2: paciente masculino, diestro, profesional con
24 afios de escolaridad, casado. Consultd por primera vez
a los 63 afios de edad.

Sintomas cognitivos: agnosia topografica: a los 62 afios
present6 tendencia a cambiar las rutas habituales, buscando
rutas “mds eficientes”. La esposa informé que varias veces
lo vio perderse mientras conducia su carro. En algunas
oportunidades manifest6 sentirse desubicado en lugares
familiares y en varias ocasiones despert6 desorientado en la
noche. La desorientacién espacial progresé hasta perderse
en sitios muy familiares para él. Comenzé a desubicarse
ocasionalmente en su casa.
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Tabla 1. Puntuaciones obtenidas en las pruebas neuropsicologicas a lo largo del seguimiento. Caso 1.

Prueba/fecha de evaluacién 07-06-2008 M-DE 2-03-2012 7-04-2014  M-DE
Minimental /30 26 28,75 - 1,31 15 2 28,46 - 1,42
Fluidez semantica animales 18 17,67 - 4,44 3 0 15,80 - 3,80
Denominacién del CERAD/15 5 12,86 - 1,79 0 No aplicada 12,80 - 2,01
Recuerdo palabras del CERAD/30 1 5,27 - 1,68 4 0 4,01-1,86
Reconocimiento del CERAD/10 8 9,05 -1,31 0 0 8,31-1,75
Praxias construccionales CERAD/11 0 9,5-1,37 9 4 9,14 - 1,45
Recuerdo praxias del CERAD/11 0 7,05 -2,79 0 0 5,79 -2,82
TMT-A TIEMPO 130 102,04 - 50,23 192 0 124,88 - 61,26
Figura compleja de rey COPIA/36 11 24,51 -5.41 21 4 22,88 -5,56
Figura compleja de rey evocacion/36 11 10,48 - 5,22 0 0 8,27 - 4,51
Fluidez fonologica (F) 11 10,48 - 4,39 1 0 10,14 - 3,69
WSCT correctas/48 12 19,43 - 6,71 6 0 18,22 - 6,97
Categorias/6 2 2,38 -0,96 1 0 2,07-1,01
Respuestas perseverativas 33 21,75 -7,17 42 0 24,12 - 8,48

TMT-A TIEMPO: Test de seguimiento de caminos. WSCT: Test de seleccion de tarjetas del Wisconsin. M - DE: Media - desviacion
estandar.

Figura 1. Hallazgos de neuroimagen caso 1.

A. Resonancia magnética. Afio 2011. Cinco afios después del inicio de los sintomas. Atrofia difusa, mas prominente en lobulo tem-
poral derecho. B. PET FDG. Afio 2012. Marcada disminucion de la actividad metabolica a nivel temporal, en toda la extension de
estos lobulos, pero con predominio derecho. C. SPECT cerebral. Afio 2011. Leve hipocaptacion en l6bulo temporal derecho. Las
estructuras subcorticales muestran captacion del trazador dentro la normalidad.
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Sintomas afectivos: presenté depresion desde el inicio y
durante la progresion de la enfermedad, con pobre respuesta
al tratamiento con antidepresivos.

Cambios de comportamiento: desde el comienzo pre-
sentd aumento marcado de irritabilidad, descuido de asuntos
importantes (dejaba correspondencia sin leer), desorden con
sus cosas, “se volvid poco practico”. Un afio después refirié
mucho estrés por no estar trabajando, permanecia todo el
tiempo en la casa leyendo. La esposa refirié apatia, ensi-
mismamiento. Dos afios después “se volvié muy sentido”;
ademas, con conductas obsesivas: cerraba continuamente las
cortinas de la casa y las ventanas muy temprano para evitar
que se entraran los ladrones; aprehensivo y negativo, todo
le daba miedo. Después tuvo un episodio de alucinaciones
visuales. Asimismo, deambulacién constante, aumento de
las conductas obsesivas, presencia de ideas delirantes de
dafio y aumento de la frecuencia e intensidad de las aluci-
naciones visuales.

Alteracion de la memoria: al afio de haber comenzado la
agnosia topografica comenzo a olvidar los eventos recientes
y también algunos del pasado. Guardaba las cosas y no las
volvia a encontrar. El problema de amnesia fue progresivo
y lo afect6 en su trabajo. A juicio de su cényuge, la pérdida
de la memoria alcanzé el 60%. Dejé de salir solo.

Lenguaje: cuatro afios después del inicio de la enfer-
medad, empezé con dificultad para recordar las palabras y
disminuy6 su fluidez verbal, a veces incoherente al contar
historias, sobre todo, cuando tomaba algun licor, asi fuera
en pequefia cantidad; también presento dificultades progre-
sivas en la comprensién del discurso. Posteriormente con
empeoramiento del lenguaje.

Cambios en los habitos alimentarios: aumento de la
apetencia por el dulce, rechazo alos alimentos de color verde.

Sintomas motores: temblor leve en las manos de pre-
dominio postural, se fue volviendo torpe y lento en sus
movimientos.

En las actividades de la vida diaria, se evidencié un
marcado deterioro a comienzos del afio 2014, no se sabia
afeitar, requerfa ayuda para realizar las actividades bdsicas
de la vida diaria.

En enero de 2014 fue hospitalizado por delirium refracta-
rio al tratamiento médico, secundario a hemorragia del tracto
digestivo y broncoaspiracion, fallecié a los 68 afios de edad.

Antecedentes personales: Sindrome del Gilbert, hiper-
tension arterial.
Medicacion: enalapril, hidroclorotiazida, escitalopram,

venlafaxina.

Antecedentes familiares: demencia en la madre y la
abuela.

Examen neurolégico normal

El perfil cognitivo del paciente en la primera evaluacién
estuvo caracterizado por baja fluidez semantica, dificultades
en la evocacion de informacion verbal y no verbal. En este
contexto, el paciente tuvo un estado mental (MMSE) en
el limite inferior del promedio de su grupo de edad. Las
funciones de denominacién, atencién, velocidad de proce-
samiento y funcién ejecutiva estuvieron preservadas, al igual
que su capacidad para almacenar informacion recientemente
aprendida. En la segunda evaluacion realizada 26 meses
después, su perfil cognitivo se caracterizé por un deterioro
global que incluyé fallas en las pruebas de memoria de
evocacion, fluidez semantica, praxias construccionales y
funcién ejecutiva que alteraron de manera significativa sus
actividades de la vida diaria. Este perfil es compatible con
un diagnéstico de demencia disejecutiva, en el que estin
mejor preservadas las habilidades mnésicas. En la tabla 2 se
observan los puntajes obtenidos en las diferentes pruebas
neuropsiologicas durante el seguimiento

En la figura 2 se observan las imagenes estructurales y
funcionales obtenidas de este paciente.

DISCUSION

Los dos casos presentados cumplen criterios para el
diagnoéstico de demencia frontotemporal variante temporal
derecha.

Algunos de los reportes mas antiguos de la atrofia del
16bulo temporal derecho datan de 1990. En uno de ellos se
describe el caso de un hombre de 79 afios, con un cuadro
de 12 afios de evolucién de prosopagnosia progresiva, con
preservacion de las demds habilidades intelectuales; se le
realizé una tomografia por emisién de positrones (PET),
que mostrd un area de hipometabolismo localizada en el
I6bulo temporal derecho y otra, menos grave, en el l6bulo
temporal izquierdo (9). En otro reporte similar del afio
2003, en el que el paciente tenia dificultad para el recono-
cimiento de personas tanto pot su cara COmo pot su voz,
se pudo dilucidar que el defecto no se explicaba por un
déficit perceptivo y tampoco por pérdida de la informacion
especifica sobre la persona, sino por un problema concreto
de reconocimiento (10).

En los dos casos presentados se evidencian algunas
de las caracteristicas mas frecuentemente asociadas con la
degeneracion del l6bulo temporal derecho: agnosia topo-
grafica y desorientaciéon espacial, prosopagnosia, hipero-
ralidad, cambios en los gustos alimentarios, alteraciones
comportamentales, incluyendo conductas obsesivas, delirios,
alucinaciones y amnesia anterégrada.
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Tabla 2. Puntuaciones obtenidas en las pruebas neuropsicolégicas a lo largo del seguimiento. Caso 2.

Prueba/fecha de evaluacién 31-08-2011 13-12-2013 M -DE
Minimental /30 27 18 29,09 - 0,83
Fluidez semantica animales 9 4 20,62 - 4,29
Denominacién del CERAD/15 15 11 13,39 - 1,81
Recuerdo palabras del CERAD/30 3 5 6,02 - 1,90
Reconocimiento del CERAD/10 10 8 9,37 -0,99
Praxias construccionales CERAD/11 11 7 9,91 - 1,06
Recuerdo praxias del CERAD/11 9 0 8,45-2,22
TMT-A TIEMPO 80 36 85,9 - 34,74
Figura compleja de rey copia/36 21.5 7 26,27 - 5,25
Figura compleja de rey evocacion/36 1.5 0.5 12,06 - 5,33
Fluidez fonologica (F) 14 16 13,08 - 4,66
WSCT correctas/48 19 13 23,4 -8,77
Categorias/6 2 2 3,14 - 1,35
Respuestas perseverativas 26 28 18,99 - 8,65

TMT-A TIEMPO: Test de seguimiento de caminos. WSCT: Test de seleccion de tarjetas del Wisconsin. M - DE: Media - desviacion

estandar

Hstos hallazgos coinciden con los descritos en el afio
2009 por Chan et al(3) en un estudio cuyo objetivo fue esta-
blecer los correlatos clinicos de la patologfa del I6bulo tem-
poral derecho. En éste se incluyeron 20 pacientes en quienes
la atrofia del 16bulo temporal derecho fue la caracteristica
mas prominente en la resonancia magnética, alli se detectd
que los sintomas mas frecuentes fueron: alteraciéon de la
memoria episédica, desorientacion topografica, prosopag-
nosia, desinhibicién, comportamiento obsesivo, agresividad,
depresion y alteracion de los gustos alimentarios. En cuanto
ala agnosia topografica y a la desorientacion espacial, comu-
nes a ambos casos, se ha postulado que son secundarias a
dafo hipocampal derecho. Esto se ha demostrado tanto en
estudios de lesion cerebral (en el contexto de tratamientos
para la epilepsia del l6bulo temporal) (11-13), como en
andlisis funcionales durante la evocacién de rutas conocidas
(14). El caso namero 1 presenté amnesia semantica para las
caras (no las reconocia pero tenfa sensacion de familiaridad)
enla cual el reconocimiento de rostros puede verse alterado
por trastornos del conocimiento semantico de las personas.
Hsta es una alteracion de los nodos de identidad personal,
que se manifiesta como una incapacidad para terminar y
contextualizar el reconocimiento de una persona, a pesar
de que se ha construido un percepto y se ha evocado un
sentimiento de familiaridad con su rostro (15). En 1986,
Bruce y Young (16) propusieron un modelo cognitivo del
reconocimiento de los rostros que, con algunas modificacio-

nes (17), se ha mantenido en la literatura: la construccion del
percepto facial, el reconocimiento facial, el acceso lexical y
la produccién articulatoria. El conocimiento que tenemos
de las personas hace parte de la memoria semantica y los
nodos de identidad personal contienen sus huellas. En el
caso 1, la amnesia semantica evolucioné a prosopagnosia
aperceptiva en la cual el sujeto puede ver una cara como
tal, pero falla en el analisis estructural de la misma y el
conjunto no le permite extraer una identidad, ni le produce
sentimiento de familiaridad. El reconocimiento de rostros
familiares, tiene que ver con la evocacién de procesos
mnésicos y afectivos asociados al acto visuoperceptual, y
es una tarea mas profunda y posiblemente relacionada con
la actividad de un mayor nimero de regiones cerebrales:
corteza visual, areas de asociacion, estructuras de memoria,
estructuras del sistema limbico y regiones prefrontales. El
hemisferio derecho es indispensable para un analisis visuo-
perceptual de las caras, pero se requiere la participacion de
ambos hemisferios para el reconocimiento de rostros fami-
liares (15). La prosopagnosia, ha sido uno de los sintomas
mas frecuentes, descritos en los reportes existentes sobre
degeneracion temporal derecha, alcanzando frecuencias de
hasta el 90% en una serie de casos (18). Se ha postulado
que ésta es secundaria a la pérdida de la capacidad para
procesar el conocimiento especifico sobre las personas, y
esta relacionada con atrofia de la regién anterior e inferior
del 16bulo temporal derecho (2-18). En cuanto a los cam-
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Figura 2. Hallazgos de neuroimagen caso 2.

A. Resonancia magnética. Afio 2010. Un afio después del inicio de los sintomas.
Disminucion del volumen del 16bulo temporal derecho. B. SPECT cerebral. Afio
2010. Hipoperfusion en region temporo-parietal derecha.

bios comportamentales, también presentes en ambos casos,
coinciden con lo reportado en otros estudios, en los cuales
la desinhibicién, la agresividad y las conductas obsesivas
fueron sintomas muy importantes de la degeneracion del
l6bulo temporal detecho (5-0). Para explicar estos cambios
se ha planteado la posibilidad de que sean secundarios a
alteraciones en la teorfa de la mente, que ocurten cuando
hay atrofia en la regién anterior del I6bulo temporal derecho
(7-8). Esta es la capacidad innata de inferir los pensamientos,
sentimientos, creencias e intenciones de los otros, lo cual es
fundamental para conseguir interacciones sociales exitosas.
Cuando falla, se presenta desinhibicion, pérdida de empatia
y violacion de las normas sociales (8). En relacién con la
hiperreligiosidad, sintoma menos frecuente en las series de
casos, peto presente en el cuadro clinico del caso numero 1
reportado (3), se cree que esta asociada con la disminucién
del volumen del hipocampo detrecho.

K.A Josephs y col (1) en un estudio de 101 sujetos con
DFT, identificaron 20 sujetos con DFT detrecha y 2 subtipos
clinicopatolégico/genético: un grupo comportamental de
12 sujetos y 1 grupo semantico de 8 sujetos. En el grupo
comportamental, durante los dos primeros afios, hubo
cambios significativos en la personalidad y aparicién de
comportamientos inapropiados; mientras la prosopagno-
sia, la dificultad para encontrar las palabras, problemas de
comprension y la agnosia topografica fueron mas frecuentes
en el grupo semantico. El grupo comportamental estuvo
asociado a protefna TAU y el grupo semantico a patologia
TDP-43. En nuestro estudio, desde el punto de vista cli-
nico, el caso 1 estarfa ubicado en el grupo semantico, pero

el caso 2 tiene caracteristicas de ambos grupos, porque los
cambios de comportamiento como irritabilidad, apatfa y
ensimismamiento estuvieron presentes desde el comienzo
de la enfermedad, cuando comenzé a manifestarse la agnosia
topografica. Una de nuestras limitacione es que el diagnos-
tico de nuestros casos es sélo clinico e imaginolégico. No
hay estudio anatomopatoldgico ni genético.

Debemos considerar que la prosopagnosia y la des-
orientacion espacial podrian ser atribuidas a problemas de
memoria (también muy frecuentes en el cuadro clinico de
los pacientes con degeneracion focal temporal derecha)
y confundirse asi con Enfermedad de Alzheimer. De ah{
entonces, la importancia de tener presentes los sintomas
mas frecuentes y caracteristicos de esta enfermedad, para
evitar incurrir en errores diagndsticos. En ese contexto, los
dos casos reportados resultan ilustrativos de la degenera-
cion focal temporal derecha y son de utilidad al clinico para
orientar el diagndstico de personas con sintomas similares.
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