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Resumen

La afasia progresiva primaria y la apraxia del
habla progresiva primaria son sindromes
clinicos caracterizados en el primero por una
alteracion del lenguaje y en el segundo por
un compromiso en la planificacién motora del
habla. Ambos trastornos se manifiestan en
forma lenta y progresiva quedando
relativamente conservadas el resto de las
funciones no verbales durante los primeros
dos 0 mas afios. Las afasias progresivas
primarias se pueden clasificar en las
siguientes variantes: agramatical;
semantica; logopénica y Iéxica. Se pueden
presentar en forma mixta. La apraxia del
habla progresiva primaria se puede expresar
pura o coexistiendo con afasia progresiva.
La evolucion de estos sindromes es variable
los sujetos pueden vivir entre 7 a 10 afios. El
diagnostico esta basado en una exhaustiva
evaluacién clinica del habla y el lenguaje.
Ademds, es importante realizar un estudio
neuroimagenoldgico con el propésito de
descartar otras patologias y determinar las
regiones cerebrales afectadas. El
tratamiento de estos pacientes tiene como
objetivos mantener y compensar las
alteraciones del lenguaje y habla con la
finalidad que puedan seguir realizando en
forma independiente sus actividades
comunicativas cotidianas.

Palabras  clave: Degeneracion  lobar
frontotemporal, enfermedad
neurodegenerativa, neuroimagenologia,
neuropatologia, afasia progresiva primaria,

apraxia del habla progresiva primaria.
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Primary  Progressive Aphasia and
Primary Progressive Apraxia of Speech:
Review

Summary

Primary progressive aphasia and primary
progressive apraxia of speech are clinical
syndromes characterized in the first by a
disorder of language and in the second by an
impediment in motor planning of speech.
Both affections manifest themselves in a
slow and progressive manner, leaving the
rest of the non-verbal functions relatively
preserved during the first two or more years.
Primary progressive aphasias can be
classified into the following variants:
agrammatical; semantic; logopenic and
lexical. They can be presented in mixed form.
The primary progressive apraxia of speech
can be manifested pure or coexisting with
progressive aphasia. The evolution of these
syndromes is variable subjects can live
between 7 to 10 years. The diagnosis is
based on an exhaustive clinical evaluation of
speech and language. In addition, it is
important to perform a neuroimaging study in
order to rule out other pathologies and
determine the affected brain regions. The
treatment of these patients has as goals to
maintain and compensate the disorders of
the language and speech with the purpose
that they can continue carrying out in an
independent way their daily communicative
activities.

Keywords: Frontotemporal lobar
degeneration, neurodegenerative disease,
neuroimaging, neuropathology, primary
progressive aphasia, primary progressive
apraxia of speech.

Introduccion

El lenguaje y la programacién motora del
habla no solo se pueden afectar por un dafio

cerebral agudo, como un accidente cerebro
vascular o un traumatismo cerebral.
También pueden alterarse como
consecuencia  de una  enfermedad
neurodegenerativa, la cual se manifiesta a
través de un deterioro del lenguaje y/o el
habla de forma lenta y progresiva. Sin verse
afectadas otras funciones cognitivas. El
primer cuadro se conoce con el nombre de
Afasia Progresiva Primaria (APP) y el
segundo como Apraxia del Habla Progresiva
Primaria (ADHPP). Ambos, trastornos son
poco frecuentes y el diagnéstico clinico no es
facil de realizar.

AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA

» Historia

Una de las primeras descripciones sobre
afasia progresiva primaria fue realizada por
Pick (1892, en Kemmerer, 2015), reportd a
un hombre con afasia progresiva que con el
tiempo llegé al mutismo. Ademas, este
sujeto presentd amnesia progresiva y una
alteracion de conducta, llegando en una
oportunidad a amenazar a su mujer con un
cuchillo. Al poco tiempo, Sérieux (1893, en
Kemmerer, 2015) describié un caso de una
mujer caracterizado por el deterioro de la
comprension de palabras sin pérdida de
memoria e inteligencia. En la autopsia su
cerebro mostro atrofia en ambos lobulos
temporales. Este paciente es considerado
por muchos, el primer caso evidente de APP.
Varios afios después, Warrington (1975, en
Kemmerer, 2015), reporté tres casos de
anomia  progresiva, dificultades  de
comprension a nivel de la palabra e
imagenes y un deterioro del conocimiento
conceptual. Posteriormente, Mesulam
(1982) public6 una serie de casos con afasia
progresiva de evolucién lenta y atrofia de la
region perisilviana del hemisferio izquierdo.
El trastorno del lenguaje fue el sintoma mas
prominente por varios afios. En Chile, los
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primeros que publicaron sobre APP fueron
Donoso y Yulis (1990), presentaron dos
casos con afasia progresiva sin demencia.

» Definicion

La afasia progresiva primaria es un sindrome
clinico de inicio insidioso que se caracteriza
por un deterioro progresivo del lenguaje.
Durante los dos primeros afos se afecta
principalmente el lenguaje, quedando las
funciones no verbales relativamente
conservadas. La causa es por una
enfermedad neurodegenerativa que afecta
la region perisilviana del hemisferio izquierdo
o dominante (Gonzélez & Hornauer-Hughes,
2017; Gorno-Tempini et al., 2011; Gorno-
Tempini & Santos-Santos, 2015; Tee &
Gorno-Tempini, 2019).

» Epidemiologia

La degeneracion lobar frontotemporal
(DLFT) se puede manifestar de varias
maneras, como un trastorno progresivo con
alteraciones de la conducta, del lenguaje o
motoras, coexistiendo entre ellas o de forma
aislada. La incidencia de este sindrome es
de 2,2 a 3,5 por 100.000 por afo y la
prevalencia es de 2,7 a 15 por 100.000. EI
45% de estos casos presentan APP (Gorno-
Tempini & Pressman, 2016; Grossman,
2012).

» Factores de riesgo

Se ha demostrado una mayor prevalencia de
afasia progresiva primaria en sujetos con
trastornos de aprendizaje como dislexia y
disgrafia (Miller et al., 2013; Rogalski,
Johnson, Weintraub, & Mesulam, 2008). Las
redes neuronales que sustentan el lenguaje
podrian ser mas vulnerables en estos casos
y sufrir algin proceso neurodegenerativo.
Por otra parte, se encontrd6 una relacion
entre vasectomia y APP (Weintraub et al.,
2006). Esto podria ser un factor de riesgo en
hombres a consecuencia de una respuesta

APP y ADHPP

autoinmunitaria. Por el momento, no se sabe
con exactitud la explicacion de estas
asociaciones. A futuro seria importante que
se llevaran a cabo nuevos estudios.

» Evolucion

La afasia progresiva primaria se puede
presentar inicialmente como una anomia
muy discreta que puede afectar al Iéxico
menos familiar y a las palabras adquiridas
mas tardiamente. En la etapa intermedia
aparecen dificultades evidentes en el
lenguaje oral y escrito. Las funciones no
verbales en su mayoria se encuentran
relativamente preservadas. La Ultima etapa
se manifiesta con un importante compromiso
de lenguaje, en todas sus modalidades, un
marcado deterioro cognitivo, conductual y
motor. Esta fase se conoce como “demencia
afiasica”. Desde el diagnéstico hasta el
fallecimiento, los pacientes pueden vivir
entre 7 y 10 afios en promedio (Leyton &
Ballard, 2016; Sapolsky, Domoto-Reilly, &
Negreira , 2011).

» Diagnostico

Los criterios de inclusién y exclusién para el
diagndstico clinico de la afasia progresiva
primaria mas aceptados por la comunidad
cientifica son los expuestos por Mesulam
(2003) que se expondran a continuacion
(Gonzalez & Hornauer-Hughes, 2017;
Gorno-Tempini et al., 2011). Los criterios
para el diagnoéstico se muestran en la Tabla
1.

> Criterios de inclusion: La alteracion del
lenguaje debe ser la mas prominente desde
el inicio del cuadro. Hay un deterioro lento y
gradual de la habilidad para encontrar
palabras, en el procesamiento gramatical y
en la comprension auditiva. Esto se
manifiesta en el discurso oral o a través del
examen con baterias de lenguaje
estandarizadas tales como el Test de Boston

Revista Neuropsicologia, Neuropsiquiatria y Neurociencias 3



Gonzalez Victoriano & Rojas Herrera

(Goodglass, 2005) y la Bateria de la Afasia
Western Revisada (WAB-R) (Kertesz, 2007).

Las actividades de la vida diaria en general
estan preservadas, excepto aquellas
relacionadas con el lenguaje (hablar por
teléfono, redactar una carta, leer un
instructivo, ir de compras, etc.). A medida
gue evoluciona, pueden afectarse otras
funciones cognitivas, pero el lenguaje
seguira siendo lo mas afectado.

e Criterios de exclusion: Las dificultades de
lenguaje son causadas por un cuadro no
neurodegenerativo, de origen vascular o
tumoral. Las alteraciones de conducta o
psiquiatricas son las mas prominentes. Sin

Tabla 1

embargo, algunos cambios conductuales
como la desinhibicion pueden estar
presentes en las APP sin ser lo mas
destacable. Los déficits de memoria
episdédica, memoria visual y visuoespacial no
deberian estar presentes al inicio. Sin
embargo, estas pueden aparecer en etapas
posteriores.

Otras alteraciones que pueden observarse
en las afasias progresivas primarias son:
acalculia, apraxia ideomotora (dificultad para
realizar pantomimas), apraxia constructiva
(alteraciones en la copia de dibujos). Estas
alteraciones pueden manifestarse en los
primeros dos afios de la enfermedad, pero
no limitan las actividades de la vida diaria.

Criterios para el diagnéstico de la afasia progresiva primaria (basado en Gonzalez & Hornauer-

Hughes, 2017; Gorno-Tempini et al., 2011).

Criterios de inclusién. Los tres deben estar presentes:

1. La dificultad de lenguaje es la caracteristica mas prominente.

2. La alteracién del lenguaje es la principal causa de la dificultad en las actividades de la vida diaria.
3. La afasia es el sintoma mas prominente desde el inicio de la enfermedad.

Criterios de exclusién. Los cuatro no deben estar presentes:

1. El déficit se explica mejor por otros trastornos no neurodegenerativos.

2. Las alteraciones cognitivas son consecuencia de alguna patologia psiquiatrica.
3. Las alteraciones prominentes al inicio son: memaoria episodica y visuoespaciales.
4. Las alteraciones prominentes al inicio son conductuales.

» Clasificacion

Se reconocen basicamente tres variantes:
afasia  progresiva  primaria  variante
agramatical (APPvAg), afasia progresiva
primaria variante semantica, (APPVS) y
afasia  progresiva  primaria  variante
logopénica, (APPvL). Sin embargo, en el
Gltimo tiempo se ha propuesto la existencia
de una cuarta afasia progresiva primaria
variante léxica (APPvLex) (Gonzalez &
Hornauer-Hughes, 2017; Gorno-Tempini et
al., 2011; Leyton & Ballard, 2016; Leyton &

Hodges, 2014). En algunos casos pueden
presentarse de forma mixta (Mesulam, 2016;
Vandenberghe, 2016).

o Caracteristicas clinicas de la Afasia
Progresiva Primaria  Variante No
Fluente/Agramatical

Discurso oral. Lo mas caracteristico de este

cuadro es el lenguaje de tipo no fluente, con

un importante agramatismo, marcado por la

omisién de palabras funcionales (articulos y

preposiciones). Sin embargo, lo que mas
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destaca, es la falta u omisién de verbos que
afecta el lenguaje predicativo. En algunos
pacientes, esto puede ser leve, en etapa
inicial. Ademas, pueden presentar algunas
parafasias fonémicas que pueden ser
confundidas con quiebres articulatorios. Es
notable la disminucion en la velocidad del
habla. Pueden presentan esfuerzo al hablar,
dificultad para iniciar y mantener el discurso.
La prosodia esta afectada en muchos casos.
Todas estas dificultades que se manifiestan
en el habla son consecuencia de un
trastorno que puede coexistir con esta
afasia, la apraxia de habla progresiva que
describiremos en profundidad mas adelante
(Gorno-Tempini &  Pressman, 2016;
Grossman, 2012; Tetzloff et al.,2019; Wilson
et al., 2010).

Denominacion. En tareas de confrontacion
visual, presentan mas dificultad en la
produccion de verbos que sustantivos (Hillis,
Oh, & Ken, 2004). La ayuda fonémica (dar el
sonido o silaba inicial) facilita la evocacion de
la palabra en estos pacientes.

Repeticion. Muestran dificultad para repetir
palabras, frases y oraciones
gramaticalmente complejas.

Comprension Auditiva. La comprension de
palabras y oraciones simples esta
conservada. Las dificultades aparecen en el
procesamiento de construcciones sintacticas
complejas (Gonzalez & Hornauer-Hughes,
2017; Gonzalez, Hornauer-Hughes, Leyton,
Neumann, & Vera, 2015).

Lectura. Se observa dificultad para
comprender textos complejos como
consecuencia de la alteracion gramatical. La
lectura oral puede estar afectada por el
trastorno del habla. Desde el punto de vista
de la neuropsicologia cognitiva, manifiestan
una alexia fonoldgica, dificultad para leer
pseudopalabras o palabras de baja

APP y ADHPP

frecuencia (Brambatia, Ogara, Neuhausd,
Miller, & Gorno-Tempini, 2009).

Escritura. Algunos pacientes pueden iniciar
este cuadro con alteraciones en la escritura,
tales como una agrafia apraxica, no siendo
lo mas habitual. Desde la perspectiva
cognitiva presentan una agrafia fonologica.
El discurso escrito, presenta errores
fundamentalmente morfol6gicos y
sintacticos que afectan la coherencia.
Cometen paragrafias grafémicas, omision o
sustitucion de grafemas (Shim, Hurley,
Rogalski, & Mesulam, 2012).

Trastornos asociados. Este cuadro esta
fuertemente asociado a déficits que
involucran la memoria de trabajo y la funcion
ejecutiva, especialmente en tareas verbales.
La memoria semantica y episddica estan
preservadas, al igual que la habilidad
visuoespacial. Sin embargo, en etapas mas
avanzadas pueden llegar a afectarse.
Algunos pacientes, al inicio pueden
deprimirse, ya que tienen conciencia de los
errores que cometen. Puede estar presente
una apraxia oral, que corresponde a una
dificultad para realizar movimientos orales
(Botha et al.,, 2014). Ademas, algunos
pacientes pueden manifestar disartria leve,
en la mayoria de los casos puede ser de tipo
espastica o hipocinética.

Esta variante no fluente en muchos casos
esta asociada a dos cuadros
neurodegenerativos: la paralisis
supranuclear progresiva (PSP) o la
degeneracién cortico basal (DCB) que
pueden aparecer durante la evolucion
mostrando un compromiso extrapiramidal
discreto, en algunos casos marcado por
rigidez y bradicinesia. También, se ha visto
que pueden presentar sintomas de
motoneurona como, por ejemplo, esclerosis
lateral amiotrofica (ELA).

Revista Neuropsicologia, Neuropsiquiatria y Neurociencias 5
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Neuroimagenologia. La zona que
habitualmente més se atrofia es la region del
area de Broca (circunvolucién frontal inferior
posterior). También se ha visto que el area
de degeneracion se extiende al opérculo
frontal, corteza premotora e insula anterior y
algunas veces, puede llegar hasta areas
prefrontales y temporales anteriores del
hemisferio izquierdo. Estas regiones estan
directamente relacionadas con la fluidez del
discurso oral. El area premotora, area
suplementaria y ganglios basales, estan
frecuentemente afectados cuando hay

Tabla 2

dificultad motora del habla. Existe una fuerte
relacion entre atrofia del area premotora y
apraxia oral (Budson & Solomon, 2016). Las
caracteristicas clinicas y
neuroimagenolégicas se muestran en la
Tabla 2.

Neuropatologia. La variante no fluente esta
frecuentemente ligada a la degeneracion
lobar frontotemporal (DLFT-taupatias), como
la PSP o DCB (Donoso, Gonzéalez, &
Behrens, 2008; Mesulam, 2016; Tee &
Gorno-Tempini, 2019).

Criterios para el diagnostico de la afasia progresiva primaria variante agramatical (basado en
Gonzéalez & Hornauer-Hughes, 2017; Gorno-Tempini et al., 2011).

I. Diagnéstico clinico

A lo menos una de estas caracteristicas debe estar presente:

1. Agramatismo en la produccion del lenguaje.

2. El habla es esforzada, vacilante, con errores articulatorios inconsistentes y distorsiones (apraxia

del habla).

A lo menos dos de las siguientes caracteristicas deben estar presentes:
1. Dificultad en la comprensién de oraciones complejas.

2. La comprension de palabras se encuentra conservada.

3. El conocimiento de los objetos se encuentra conservado.

Il. Apoyo neuroimagenoldgico para el diagndstico.

Ademas, de cumplir con los criterios clinicos, la imagen debe mostrar uno de los siguientes

resultados:

1. Predominante atrofia fronto-insular posterior izquierda.
2. Predominante hipoperfusién o hipometabolismo basado en SPECT o PET de la region fronto-

insular posterior izquierda.

« Caracteristicas clinicas de la Afasia
Progresiva Primaria Variante Semantica

Discurso oral. El lenguaje expresivo se
caracteriza por ser fluente, pero poco
informativo. Presentan parafasias
semanticas, tienden a producir mas verbos
gue sustantivos. En la mayoria de los casos
pueden solo acceder a la informaciéon mas
familiar. Utilizan términos de orden superior
o inespecificos. Por ejemplo, en vez de decir

caballo, dicen “animal”’ y en vez de decir
“silla” dicen “cosa”. En algunos casos
pueden usar circunloquios basados en la
funcibn del objeto. Su discurso se
caracteriza por un insuficiente contenido
(Donoso, Gonzalez, Gonzalez, & Pugin,
2008; Wilson et al., 2010).

Denominacion. La anomia es el déficit mas
relevante del punto de vista
neuropsicologico (Hodges & Patterson,
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2007). Se hace evidente en tareas de
denominaciéon por confrontacion visual,
presentando mayor dificultad en aquellos
objetos de baja frecuencia, de baja
familiaridad y de adquisiciobn mas tardia. En
cambio, los verbos tienden a estar mas
conservados. La anomia es consecuencia
de la pérdida del conocimiento semantico
mas que una dificultad para acceder al
léxico. La ayuda fonémica o seleccion
multiple no les facilita la produccién de la
palabra deseada, en comparacion con otras
variantes de APP (Gorno-Tempini &
Pressman, 2016). La presencia de
parafasias semanticas es frecuente.

Repeticion. Estos pacientes conservan la
habilidad para repetir palabras y oraciones,
este perfil se asemeja a una afasia
transcortical sensorial por accidente
cerebrovascular. Presentan una disociacion
significante-significado, pueden repetir una
palabra, pero no pueden acceder a su
significado al estar este degradado o
perdido. Pueden repetir palabras de baja
frecuencia, baja familiaridad,
pseudopalabras e incluso oraciones de baja
probabilidad (Gonzalez & Hornauer-Hugues,
2017).

Comprension auditiva. Un rasgo prominente
en esta afasia es la dificultad en la
comprension de palabras mas que oraciones
(Gorno-Tempini et al., 2011). Sin embargo,
esta alteracioén no siempre esti presente al
comienzo de este trastorno. Se hace
evidente en tareas en donde tienen que
identificar un objeto entre varios distractores
de una misma categoria. En algunas
ocasiones, puede que el paciente repita la
palabra del objeto que tiene que sefalar,
varias veces, sin poder acceder a su
significado. Para algunos, este es uno de los
signos mas caracteristicos. En algunas
ocasiones, por ejemplo: cuando el

APP y ADHPP

examinador le pregunta al paciente: “; viajo
en automovil?”, - el paciente responde:

” o«

“auto”, “automovil”, ¢qué es automovil?

Memoria semdntica. LoS pacientes tienen
dificultades para identificar objetos vy
personas conocidas (como  politicos,
deportistas, artistas, etc.) y para establecer
asociaciones entre objetos y entre palabras,
esto se hace evidente en el Test de
Piramides y Palmeras (Howard & Patterson,
1992). La pérdida del conocimiento
conceptual de los objetos y palabras esta
fuertemente influenciada por la familiaridad
del objeto o concepto. Inicialmente los
objetos menos familiares y los conceptos
mas atipicos son los que primero se
comprometen. Por lo tanto, es importante
contar con pruebas mas especializadas para
detectar estas dificultades (Hodges &
Patterson, 2007).

Lectura. A partir de la perspectiva cognitiva
estos pacientes presentan una alexia
superficial (Wilson et al.,, 2009). Cuando
tienen que leer palabras irregulares realizan
una conversion grafema fonema; es decir,
las regularizan. Por ejemplo, “guinda” la leen
como /guinda/. Esta alteracion es mas
notoria en el inglés. En cambio, en el espafiol
es menos evidente por ser una un idioma
mas transparente. Por lo tanto, para ponerlo
de manifiesto se utilizan palabras extranjeras
de uso frecuente. Los pacientes las leen
haciendo una conversion grafema-fonema,
por ejemplo, al pedirle leer Hollywood, la
leen como /olliuod/.

Escritura. Esta modalidad del lenguaje se
encuentra alterada en estos pacientes.
Presentan, desde el punto de vista cognitivo,
una agrafia superficial. Escriben las palabras
haciendo una conversién fonema-grafema,
sin considerar la ortografia de la palabra.
Pueden escribir, por ejemplo, “huevo” sin “h”
y con “b”, “uebo” (Shim et al., 2012).
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Trastornos  asociados.  Estos  pacientes
mantienen conservada la capacidad para
dibujar a la copia. Esto ha dado origen a un
fendbmeno muy llamativo. Por ejemplo,
cuando se le solicita copiar un pato de una
imagen delineada, estos sujetos lo pueden
realizar sin dificultad y logran un dibujo muy
similar al modelo. Sin embargo, cuando se
les pide que dibujen la misma imagen, pero
sin el modelo presente, es decir, soélo
recurriendo a la memoria semantica luego de

oy

jz?_,/

Copia inmediata

20 segundos de terminada la tarea de la
copia, los pacientes realizan un pato con
cuatro patas, a veces con cola y orejas, que
se parece mas a un perro. Por lo tanto,
hacen uso de la informacién conceptual mas
prototipica dentro de la categoria que son los
animales de cuatro patas (Bozeat et al.,
2003). Se muestran los dibujos que realiz6
un paciente de 72 afios con diagndstico de
APPVS en la Figura 1.

i

Copia inmediata

Figura 1. Cuando se les solicita copiar un pato de una imagen delineada, lo pueden hacer. Sin embargo,
cuando se les pide que dibujen lo mismo, pero sin el modelo (copia diferida), sélo recurriendo a la memoria
semantica, luego de 20 segundos de terminada la copia, los pacientes realizan un pato con cuatro patas,
gue se parece mas a un perro. Por lo tanto, hacen uso de la informacién conceptual mas prototipica dentro

de la categoria animal.

En el transcurso de la evolucién, es
frecuente que los pacientes desarrollen
alteraciones en la cognicibn social vy
regulacibn emocional, que se caracterizan
por desinhibicién, tendencias obsesivas
compulsivas, hipersexualidad, reduccion de
la empatia, entre otras. En algunos
pacientes se puede observar agnosia
asociativa, dificultad para reconocer objetos.
Por otra parte, a menudo conservan la
memoria episddica y la memoria de trabajo.

Neuroimagenologia. La resonancia muestra
importante atrofia del I6bulo temporal
izquierdo mayor que el derecho en la region
anterior, la pérdida de volumen es
significativa a nivel del polo temporal,
regiones  parahipocadmpica media vy
temporales inferiores, incluyendo la
circunvolucién fusiforme anterior. Los polos
temporales juegan un importante rol en el
procesamiento semantico (Gonzalez &
Hornauer-Hughes, 2014a).
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Aunque la atrofia de los I6bulos temporales
es asimétrica, esta con el tiempo,
frecuentemente, se convierte en bilateral en
la mayoria de los casos (Collins et al., 2017,
Gorno-Tempini et al., 2011).

Muchos de los pacientes con esta APP no
sblo tienen impedimento del lenguaje,
también conductuales y emocionales. Se ha
visto que la amigdala al parecer también
esta involucrada, contribuyendo con los
sintomas conductuales. Ademas, se ha
encontrado una relacion entre el
compromiso del fasciculo uncinado y las
alteraciones conductuales (D’Anna et al.,
2016).

Se podrian reconocer dos variantes de esta
afasia: la primera, estd relacionada con
atrofia del polo temporal izquierdo, que tiene
relacion con el lenguaje. Esta corresponde a
la afasia progresiva primaria variante
semantica y la segunda, involucra tanto el
polo temporal izquierdo como derecho,
afectando el lenguaje y el conocimiento no
verbal. Muestran dificultad para el
reconocimiento de objetos y caras como
consecuencia de un compromiso en el
conocimiento conceptual. Esta se denomina
demencia semantica (Hurley, Mesulam,
Sridhara, Rogalskia, & Thompson, 2018).
Ademés, el compromiso del temporal
derecho produce significativas alteraciones
conductuales, las cuales, podrian
confundirse con una demencia
frontotemporal (DFT) variante conductual.
Las caracteristicas clinicas y
neuroimagenoldgicas se muestran en la
Tabla 3.

Neuropatologia. En la APPVS existe una
fuerte relacién entre clinica y patologia. El
TDP-43 es la causa mas comun de esta
afasia, se encuentra en el 90% de los casos
(Gorno-Tempini & Pressman, 2016). La
enfermedad de Alzheimer (EA) rara vez

APP y ADHPP

puede afectar el I6bulo temporal anterior y
presentar pérdida selectiva seméntica. Se
ha planteado que un proceso autoinmune
sea la explicacion de este cuadro. Por lo
tanto, se abre la posibilidad de una
inmunoterapia en el futuro.

El término logopenia, significa escasez de
palabras. Este cuadro fue descrito por
primera vez por Gorno-Tempini et al (2004).

Discurso oral. El lenguaje expresivo es de tipo
semi-fluente, poco informativo, con dificultad
para evocar palabras. No presentan
problemas gramaticales ni parafasias
semanticas, los errores mas frecuentes son
parafasias fonémicas. El habla esta
preservada y la prosodia puede ser
monoétona  (Gorno-Tempini & Pressman,
2016).

Denominacion. La dificultad para acceder a
las palabras y los errores fonémicos, son
consecuencia de una alteracion en el
procesamiento fonolégico (Gorno-Tempini et
al.,, 2011). La evocacién de las palabras
puede ser facilitada con ayuda fonémica
(i.e., si el paciente no puede evocar la
palabra “casa” y se le entrega la primera
silaba “ca”, podra acceder a ella).

Repeticion. Uno de los criterios clinicos para
el diagnéstico de este tipo de afasia es la
dificultad para repetir oraciones y
pseudopalabras; cometen con mucha
frecuencia errores fonol6gicos (Gorno-
Tempini et al.,, 2004). Sin embargo, estos
errores en etapas iniciales pueden ser muy
discretos. La repeticion de enunciados esta
alterada especialmente en aquellas
oraciones de mayor longitud y de baja
probabilidad. Por ejemplo, la frase “El
fantasma cruzé la calle sin respetar el
semaforo”. Por ofra parte, les resulta dificil
repetir enunciados poco imaginables, por
ejemplo, “El lo hara si usted lo hace”.
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Comprension auditiva. La dificultad para
comprender  palabras  aisladas, es
inicialmente muy sutil, pero a medida que
avanza la enfermedad, los pacientes
presentan mas problemas.

Pueden tener una alteracion en la
comprension gramatical, el mecanismo

Tabla 3

cognitivo difiere del manifestado en la
APPVAg (Gorno-Tempini & Pressman,
2016). EIl trastorno que subyace en esta
afasia es producto de una alteracion para
mantener secuencias largas de palabras en
la memoria de trabajo, mas que un problema
de tipo gramatical.

Criterios para el diagnéstico de la afasia progresiva variante semantica (basado en Gonzalez &
Hornauer-Hughes, 2017; Gorno-Tempini et al., 2011).

I. Diagnéstico clinico
Ambas caracteristicas deben estar presentes:

1. Dificultad en la denominacion por confrontacion visual

2. Alteracion en la comprensién de palabras.

A lo menos tres de los siguientes rasgos deben estar presentes:
1. Dificultad en el conocimiento de los objetos, especialmente para los de baja frecuencia o baja

familiaridad.
2. Alexia y agrafia superficial.
3. La repeticion permanece conservada.

4. El discurso oral esta conservado a nivel gramatical y motor del habla.

Il. Apoyo neuroimagenolégico para el diaghdstico

Ademas, de cumplir con los criterios clinicos, las imagenes deben mostrar uno de los siguientes

resultados:
1. Atrofia del I6bulo temporal anterior.

2. Hipoperfusion o hipometabolismo temporal anterior en SPECT o PET.

« Caracteristicas clinicas de la Afasia
Progresiva Primaria Variante Logopénica
Lectura. Producto de la alteracion cognitiva
en el procesamiento fonolégico presentan
una alexia fonolégica. Al leer palabras
cometen paralexias fonolbgicas, por
ejemplo, leen “napiz” por “lapiz’, como
consecuencia de la alteracion en la
conversién  grafema-fonema  (Hornauer-
Hughes & Gonzalez, 2015).

Escritura. Estos pacientes desde la
perspectiva cognitiva presentan una agrafia
de tipo fonoldgica, dificultad para escribir
pseudopalabras, palabras menos familiares

y de mayor longitud. Cometen paragrafias
grafémicas por la alteracion en la conversién
fonema-grafema. Algunos sujetos pueden
presentar una agrafia apraxica que es un
defecto en la planificacion grafomotora,
dificultad para hacer los grafemas en
ausencia de un defecto motor a nivel de la
ejecuciéon (Donoso & Gonzalez, 1987).

Trastornos asociados. Varios sintomas no
verbales acompafian a esta afasia
considerando que la zona anatémica mas
atrofiada es la regidbn temporoparietal
(Gorno-Tempini & Pressman, 2016).
Presentan acalculia, apraxias: ideomotora,
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ideatoria y constructiva. En algunos casos
puede verse afectada, la atencion y la
flexibilidad cognitiva. Existe la posibilidad
gque algunos pacientes  manifiesten
ansiedad, agitacion e irritabilidad. Ademas,
pueden presentar alteracion en la memoria
episddica.

Neuroimagenologia. Los estudios muestran
pérdida de volumen en el hemisferio
izquierdo, especificamente temporal
posterior y parietal inferior. La atrofia
involucra las circunvoluciones: angular,
supramarginal posterior, temporal superior y
media posterior. Ademds, se ha podido
establecer compromiso en hipocampo

Tabla 4

APP y ADHPP

posterior izquierdo y precunios (Gorno-
Tempini & Pressman, 2016). Las
caracteristicas clinicas y
neuroimagenoldgicas se muestran en la
Tabla 4.

Neuropatologia. Se ha encontrado un 60% de
frecuencia de APOE4, comunmente
asociado a la patologia de Alzheimer (Tee &
Gorno-Tempini, 2019). Por lo tanto, la
APPVL es una manifestacion atipica de la
enfermedad de Alzheimer. La relacion entre
esta variante y patologia de Alzheimer no es
absoluta, también existen otros procesos
que pueden causar esta afasia progresiva.

Criterios para el diagnostico de la afasia progresiva primaria variante logopénica (basado en
Gonzéalez & Hornauer-Hughes, 2017; Gorno-Tempini et al., 2011).

I. Diagndstico clinico

Ambas caracteristicas principales deben estar presentes:
1. Dificultad para evocar el Iéxico en el discurso oral y la denominacién.
2. Ausencia de alteraciones en la gramatica y en la comprension.

A lo menos tres de los siguientes rasgos deben estar presentes:
1. Errores fonoldgicos en el discurso oral y denominacion.

2. Dificultad para repetir enunciados.

3. La comprension permanece conservada y el conocimiento de los objetos.

4. El habla esta conservada.

II. Apoyo neuroimagenolégico para el diagndstico

Ademas, de las caracteristicas clinicas, el estudio imagenoldgico debe mostrar al menos uno de los

siguientes resultados:

1. Predominante atrofia de la regién perisilviana posterior o parietal izquierda.
2. Predominante hipoperfusién o hipometabolismo predominante de la region perisilviana posterior

o parietal; basado en el SPECT o PET.

« Caracteristicas clinicas de la Afasia
Progresiva Primaria Variante Léxica

Esta variante ha sido descrita recientemente,
por lo que estad menos estudiada (Gonzélez
& Hornauer-Hughes, 2014b). La
caracteristica que mas la destaca es la
anomia (Vandenberghe, 2016). Los

pacientes son conscientes de este defecto
que en muchos casos los lleva a consultar.
Cuando la evaluacion se realiza con
instrumentos  poco  exigentes  puede
aparecer como un falso negativo.

Discurso oral: Es fluente, medianamente
informativo. Los enunciados son bien
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articulados, con prosodia y gramatica
conservadas. La dificultad para evocar
palabras estd presente. Sin embargo, es
menos severa que la observada en las
variantes semantica y logopénica. La
organizacion de las ideas esta afectada
(Gonzélez et al., 2007).

Comprension  auditiva: ~ Puede  estar
preservada a nivel de la palabra y oracion.
En cambio, presentan dificultad a nivel del
discurso.

Repeticion: Esta conservada a nivel de la
palabra, pero a nivel de la oraciéon pueden
presentar alteraciones, fundamentalmente
en enunciados de mayor longitud.

Denominacion: Estd mas afectada a nivel de
objetos que acciones. Presentan dificultades
en los objetos menos familiares y de poca
frecuencia. Pueden utilizar circunloquios
para compensar la anomia. Los errores mas
frecuentes son las parafasias verbales y
fonémicas. El acceso al léxico puede ser
facilitado por medio de la ayuda fonémica.
Otra caracteristica que es importante de
destacar es que presentan una significativa
alteracion en la denominacion de nombres
propios. Reconocen a la persona, pero no

Tabla 5

logran decir el nombre (Gefen et al., 2013;
Semenza, 2011).

Lectura: Estos pacientes presentan dificultad
para comprender textos complejos. La
lectura oral puede estar preservada.

Escritura: Se observa una alteracion que se
hace mas evidente en el discurso escrito.

Trastornos asociados: El desempefio no verbal
es superior al verbal. Las funciones
visuoespaciales se encuentran
conservadas. No presentan dificultades en la
asociacion de objetos. Conservan la
capacidad gestual expresiva y comprensiva.
El calculo puede estar afectado a nivel de las
operaciones basicas (Gonzalez et al., 2007).

Neuroimagenologia: Estos pacientes
generalmente  muestran una  atrofia
frontotemporal izquierda y en el SPECT se
observa hipoperfusion en la zona
frontotemporal, mayor en la region
frontomedial. La resonancia magnética de
cerebro a veces no muestra alteracion. Esto
puede ocurrir en la etapa inicial. Las
caracteristicas clinicas y
neurocimagenoldgicas se muestran en la
Tabla 5.

Los criterios para el diagnostico de la afasia progresiva variante Iéxica.

I. Diagndstico clinico:

A lo menos una de estas caracteristicas debe estar presente.
1. Dificultad para encontrar palabras tanto en el discurso oral como en la denominacion.

2. Dificultad en la comprension del discurso.

A lo menos dos de los siguientes rasgos deben estar presentes.

1. La repeticién se encuentra conservada.

2. El conocimiento de los objetos se mantiene conservado.
3. El discurso oral esta conservado a nivel gramatical y motor del habla.

Il. Apoyo neuroimagenoldgico para el diagndstico.

Ademas, de cumplir con los criterios clinicos, las imagenes deben mostrar uno de los siguientes

resultados:

1. Predominante atrofia perisilviana posterior izquierda.

2. Predominante hipoperfusién fronto-temporal izquierda.
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« Caracteristicas clinicas de la Afasia
Progresiva Primaria Variante Mixta
Algunas afasias pueden ser mixtas.
Muestran una combinacién de
caracteristicas clinicas. La mas frecuente es
la que presenta alteraciones a nivel de la
comprension de palabras y agramatismo.
Conformando un cuadro con algunas
caracteristicas de la variante semantica y la
variante agramatical (Mesulam, 2016).
También se podrian dar  otras
combinaciones que han sido menos

Tabla 6

APP y ADHPP

estudiadas (Mesulam, Wieneke, Thompson,
Rogalski, & Weintraub, 2012; Mesulam,
2014; Vandenberghe, 2016).

Neuroimagenologia: La mayor atrofia se
produce en la circunvolucién frontal inferior
izquierda y el polo temporal izquierdo
(Mesulam, 2016). Las caracteristicas
clinicas y neurocimagenolégicas se muestran
en la Tabla 6.

Neuropatologia: La patologia seria de tipo
Alzheimer segun Mesulam (2016).

Los criterios para el diagnéstico de la afasia progresiva primaria variante mixta (basado en

Mesulam, 2016).

I. Diagnéstico clinico

A lo menos una de estas caracteristicas debe estar present:

1. Dificultad en la comprension.
2. Alteracion gramatical.

A lo menos dos de los siguientes rasgos deben estar presentes.

1. La repeticion se encuentra conservada.

2. El conocimiento de los objetos se mantiene conservado.

3. El habla esta conservada.

Il. Apoyo neuroimagenolégico para el diagndstico

Ademads, de cumplir con los criterios clinicos, las imagenes deben mostrar las siguientes

caracteristicas:

1. Predominante atrofia en la circunvolucion frontal inferior izquierda.

2. Atrofia del I6bulo temporal anterior.

APRAXIA DEL HABLA PROGRESIVA
PRIMARIA

» Historia

La apraxia del habla progresiva primaria
(ADHPP) es un término reciente. Los
primeros casos que Sse reportaron
consideraron a la apraxia del habla como
parte de la afasia progresiva primaria
durante la década de los noventa. Sin
embargo, posteriormente a través de los
estudios del grupo de la Clinica Mayo (Duffy,

2006; Josephs et al.,, 2006). Se demostrd
que este trastorno podia presentarse sin
alteracion de lenguaje y que no correspondia
a una disartria. Mas bien, era la primera y
mas prominente manifestacion de una
alteracion en la planificacion de los
movimientos para la produccion del habla
que se asocia a una enfermedad
neurodegenerativa (Duffy, 2013; Duffy &
McNeil, 2008). En Chile, Donoso, Gonzalez
y Venegas (2008) publicaron dos casos de
mujeres con apraxia del habla progresiva,
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una correspondia, posiblemente, a una
paralisis supranuclear progresiva (PSP) y la
otra a una degeneracion corticobasal (DCB).

» Definicion

La apraxia del habla progresiva primaria es
un sindrome clinico de inicio insidioso, de
progresion gradual y evolucion prolongada.
Algunas veces no manifiestan alteraciones
cognitivas no verbales y afasia por un
periodo de tiempo de dos afios o0 mas. La
causa es por una enfermedad
neurodegenerativa que afecta las regiones
cerebrales encargadas de la planificacion o
programacion motora del habla (Duffy &
McNeil, 2008; Josephs & Whitwell, 2014).

» Terminologia

Cuando la apraxia del habla ocurre en
ausencia de afasia se denomina apraxia del
habla progresiva primaria, pero cuando se
presenta coexistiendo con afasia se
denomina apraxia del habla progresiva. Esta
forma de presentacion clinica corresponde a
la afasia progresiva primaria variante
agramatical (Duffy & McNeil, 2008).

» Evolucion

La apraxia del habla progresiva primaria se
puede manifestar al comienzo sélo con
pérdida de la naturalidad del habla
(Gonzalez, Diaz, Hornauer-Hughes, &
Nufiez, 2015). Posteriormente, aparecen las
dificultades articulatorias que afecta la
inteligibilidad del habla (Josephs et al.,
2014). Finalmente, los pacientes presentan:
un mutismo apraxico, dificultades cognitivas,
alteraciones motoras tanto piramidal como
extrapiramidal que comprometen la regién
orofacial provocando disartria y disfagia.
Desde el diagnéstico hasta el fallecimiento,
los pacientes pueden vivir entre 8 y 9 afios
en promedio.

« Caracteristicas clinicas de la Apraxia del
Habla Progresiva Primaria

Los pacientes con este trastorno en una
primera etapa no manifiestan compromiso
motor de la musculatura de los 6rganos fono-
articulatorios como debilidad, movimientos
involuntarios e incoordinacion. No presentan
dificultad en la deglucién. Sin embargo, las
alteraciones se hacen evidentes en los
movimientos relacionados con la
planificacion del habla (Duffy, 2006, 2013;
Josephs et al., 2012).

La prosodia en muchos casos esta afectada
desde el inicio, mostrando una acentuacion
similar a la de un hablante foraneo dando
lugar al sindrome del acento extranjero
progresivo.

Los pacientes presentan disociacion
automética voluntaria, por ejemplo, al pedir
contar del 1 al 10 no muestran mayores
dificultades articulatorias. En cambio, en las
tareas voluntarias como hablar acerca de un
tema, repetir palabras u oraciones o leer en
voz alta, muestran una marcada alteracion
articulatoria. Esto sirve para el diagnostico
diferencial entre la apraxia del habla
progresiva primaria y la disartria progresiva.
Esta Ultima se caracteriza por presentar
dificultades tanto en tareas automaticas
como voluntarias. Las caracteristicas
clinicas se muestran en la Tabla 7.

Trastornos asociados. Puede observarse
apraxia oral, dificultad para realizar
movimientos de los 6rganos articulatorios
tales como de labios, lengua o mejillas, por
orden e imitacion. El 50% de los pacientes
desarrollan una afasia correspondiente a la
variante no-fluente agramatical y una
disartria que puede ser espastica (piramidal)
0 hipocinética (extrapiramidal).

En algiin momento, pueden aparecer signos
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parkinsonianos, bradicinesia y facie de
mascara. Otros signos que pueden
presentarse son rigidez axial, apraxia
ideomotora, sindrome de la mano
alienigena, pardlisis de la mirada vertical.
Estas alteraciones se asocian a una
degeneracion cortico basal (DCB) o una

Tabla 7

APP y ADHPP

paralisis supranuclear (PSP) (Duffy, Strand,
& Josephs, 2014). La relacion entre estos
sindromes y apraxia del habla progresiva
primaria es muy estrecha. En algunos
pacientes la apraxia del habla progresiva
primaria puede asociarse a una enfermedad
de motoneurona superior.

Alteraciones que muestran los pacientes con apraxia del habla progresivia en el discurso, la
repeticion y la lectura (basado en Budson & Solomon,2016; Duffy, 2006; Joseph et al., 2012).

Estan presentes en todos los pacientes:

> Velocidad del habla lenta

» Latencias entre los segmentos a nivel de sonidos, silabas, palabras y/o frases.

» Distorsion articulatoria que puede llegar a sustituciones de sonidos (quiebres articulatorios). Es
mas evidente a mayor longitud y/o complejidad silabica.

> Segmentacion silabica que afecta mas a los enunciados de mayor longitud.

» Blsqueda del punto articulatorio para iniciar el habla produciendo falsos comienzos y reinicios

gue pueden ser audibles o visibles.

Ademas, se pueden observar en algunos pacientes las siguientes dificultades:

> Prolongacion de vocales y/o consonantes durante la articulacion.
> Repeticion de sonidos y silabas que afecta en forma significativa la fluidez habla.

> Reducida cantidad de palabras por apoyo respiratorio a pesar de tener las condiciones fisiolégicas
para hacerlo, produciendo enunciados de corta metria.

> Los movimientos secuenciales del habla presentan lentitud, segmentacion, distorsion e incluso

sustitucién al producir la secuencia /pa-ta-ka/

> Los movimientos alternantes en algunos casos pueden ser irregulares e inexactos al producir la

silaba /pa-pa-pa/

» Adicion de consonantes o vocales a la secuencia articulatoria.

Se ha planteado la existencia de varios tipos
de ADHPP serian los siguientes (Josephs et
al., 2013; Utianski et al., 2018):

> Tipo 1: Predominan las alteraciones
articulatorias. Estas dificultades son mas
evidentes cuando la afasia esta presente.
Esta alteracién corresponderia a una ADH
progresiva.

> Tipo 2: Predominan las alteraciones a nivel
prosédico (segmentacion silabica). Es mas

evidente cuando la ADH progresiva
primaria se presenta sin afasia.

» Tipo 3: No hay claras diferencias entre las
alteraciones articulatorias y prosodicas
(alteracion mixta).

Neuroimagenologia. Estos pacientes
muestran atrofia en la regiébn premotora y
area motora suplementaria en forma
bilateral. Algunos presentan compromiso del
|6bulo frontal inferior izquierdo, opérculo
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frontal e insula anterior. También, se ha
demostrado compromiso de los ganglios
basales y del tracto frontal oblicuo que une
el area motora suplementaria con la region
de Broca (Catani et al., 2013).

Neuropatologia. Los procesos patologicos
asociados con apraxia del habla progresiva
primaria son las taupatias que incluyen:
degeneracion corticobasal, paralisis
supranuclear progresiva y enfermedad de
Pick con cuerpos de Pick (Josephs et al.,
2006).

Tabla 8

COMPARACION ENTRE LAS AFASIA
PROGRESIVA PRIMARIA Y APRAXIA DEL
HABLA PROGRESIVA PRIMARIA
CONSIDERANDO CORRELATOS
ANATOMICOS Y PATOLOGICOS

» Anatomia y patologia

A continuacién, se resumen en la Tabla 8 las
regiones anatomicas que se afectan y las
patologias subyacentes para cada una de
las afasias progresivas primarias y la apraxia
del habla progresiva primaria (Budson &
Solomon, 2016).

Los correlatos anatémicos y patolégicos de la afasia progresiva primaria y apraxia del habla
progresiva primaria (basado en Budson & Solomon, 2016).

. ) Apraxia del
o APP ;I/arlante APP Variante | APP Variante | APP Variante | AFF variante habla
Caracteristicas No- fluente/ Semantica Logopénica Léxica Mixta Progresiva
agramatical Primaria
Atrofia cortical o Frontoinsular Temporal Temporopa- Perisilviana Circunvolucion | Area premotora
hipometabolismo Izquierda anterior, a rietal izquierdo | posterior frontal inferior superior, motora
posterior menudo la izquierda y lébulo suplementaria
izquierda mas temporal
afectada que anterior
derecha.
Etiologiay -Degeneracion | -Degeneracion | -Enfermedad Taupatia Enla mayoria | - Sindrome de
patologia lobar lobar de Alzheimer u otra de los casos Paralisis
subyacente frontotemporal | frontotemporal | (50%) patologia seria por supranuclear
(tau 52%, (TDP-43 69%, L, Enfermedad progresiva
TDP-43 19%, | tau 6%) -Degeneracion de Alzheimer | (38%) u otra
otra 4%). -Enfermedad lobar tautopatia
-Enfermedad de Alzheimer | frontotemporal (62%).
de Alzheimer (25%) (TDP-43 38%,

» Diagnastico diferencial

En la Tabla 9 se muestra el diagnédstico
diferencial de las variantes de afasia
progresiva primaria y apraxia del habla
progresiva  primaria  destacando las
principales caracteristicas clinicas de estos
diferentes sindromes (Budson & Solomon,
2016; Leyton & Hodges, 2014).

» Evaluacion del lenguaje y habla

La evaluacién de los pacientes con afasia
progresiva primaria y apraxia del habla

progresiva primaria debe realizarse con test
estandarizados como la “Bateria de Afasia
de Western Revisada (WAB-R) de Kertesz
(2007), adaptada al espafiol chileno
(Gonzalez, 2008; Gonzalez, et al., 2015). En
el caso que no sea posible, se sugiere una
evaluacioén clinica basada en las siguientes
tareas (Gonzalez, 2016; Gorno-Tempini et
al., 2011):

Funcion motora del habla: Se le solicita al
paciente la repeticion de silabas,
movimientos alternantes (i.e., /pa-pa-pa/).
Repeticion de secuencias de silabas,
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movimiento secuencial (i.e., /pa-ta-ka/).
También, es importante la repeticion de
palabras multisilabicas.

Funcion motora no hablada: Se le solicita al
paciente que realice movimientos oro-
faciales, primero por seguimiento de érdenes
de diferente complejidad y por imitacion.

Discurso oral: Se realiza a través de una
conversacion y la descripcion de una
escena, para esta tarea se sugiere la Lamina
1 del Test de Boston (Goodglass, 2005).

APP y ADHPP

Lenguaje denominativo: Se le presentan
objetos y acciones, el paciente debe
nominarlos. Es importante para esta tarea
considerar las  siguientes  variables
psicolinglisticas: frecuencia de uso, edad de
adquisicion, imaginabilidad y longitud de la
palabra. También se sugiere la nominacion
de nombres propios, esta tarea es altamente
sensible para detectar alteraciones en etapa
inicial cuando aun los defectos no son
evidentes en otros tipos de tareas (Gefen et
al., 2013; Semenza, 2011).

Tabla 9

Caracteristicas clinicas de la afasia progresiva primaria y aparxia del habla progresiva primaria
(basado en Budson & Solomon, 2016).

. APP APP variante APP APP Apraxia del
. APP variante . ) ) habla
Caracteristica < variante no fluente/ variante variante )
logopénica - . . . progresiva
semantica agramatical léxica mixta ; .
primaria
Alteraciondela - - Siempre presente - Presente  -----
gramatica
Alteracion - e A menudo presente - - Siempre
Articulacion presente
Alteracién dela ----- Palabras Sélo para oraciones Presente Presente  -----
comprension simples sintacticamente
complejas
Alteracion en la Presente Presente ~ ----- Presente Presente  -----
denominacion
Alteracibnenel - Presente - e e e
conocimiento del
objeto
Parafasias Presente A veces Presente A veces Aveces = -
presente presente presente
Velocidad del Moderadamente Normal Significativamente Normal ~ ------ Muy reducida
habla reducida reducida
Alteracion en la Oracionesy - Palabras aisladas - - Palabras
repeticion frases aisladas
Alexiay agrafia ~ ------ Presente =~ == eeeee s e

superficial

Lenguaje repetido: Se le pide al paciente

repetir  palabras, pseudopalabras vy
oraciones diferente  longitud vy
complejidad. nombrando.

Comprension de palabras: Se colocan varios
objetos o imagenes frente al paciente y él
debe sefialar los estimulos que se le van
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Comprension de oraciones: El paciente debe
realizar 6rdenes de diferente complejidad
referidas a su cuerpo, al lugar donde se
encuentra o0 en relacibn con objetos
colocados frente a él.

Lectura: Para evaluar esta funcién se sugiere
utilizar letra de imprenta minuscula.
> Lectura oral: Debe leer palabras regulares,

irregulares y pseudopalabras de diferente
metria.

~

Comprension de palabras: Se colocan
varios objetos o imagenes frente al
paciente. Se le presenta un letrero con la
palabra escrita y se le solicita que paree
esta con el objeto o imagen que
corresponda.

~

Comprension de ordenes: El paciente debe
seguir 6rdenes por escrito referidas al
cuerpo o al lugar (Se le solicita al paciente
gue no debe leerlas en voz alta, para evitar
la retroalimentacion auditiva).

Escritura: Para evaluar esta funcién se
sugiere utilizar lapiz de tinta gel y una hoja
blanca tamafo carta.

» Copia: El paciente debe copiar palabras y
oraciones.

> Dictado: Se le dictan palabras regulares,
irregulares y pseudopalabras de diferente
metria.

» Discurso escrito: El paciente debe describir
por escrito una escena. Se recomienda la
Lamina 1 del Test de Boston (Goodglass,
2005).

Memoria semdntica: Debe realizar
asociaciones semanticas entre dos objetos.
Se le presenta al paciente un objeto, y luego
dos mas, él debe decidir cual de los dos se
relaciona con el primero, haciendo uso su
conocimiento  semantico. Esta tarea,
también, se puede realizar con palabras. Se
recomienda para evaluar esta funcion el Test

de pirdmides y palmeras de Howard y
Patterson (1992).

Escala de Severidad para Afasia Progresiva. La
escala de severidad para afasia progresiva
(PASS) es un instrumento rapido de aplicar
(Sapolsky et al., 2011). Usado para evaluar
la presencia y la severidad del deterioro en
dominios especificos del habla y lenguaje.
Los dominios que evalta son 10:
articulacion, fluidez, morfosintaxis,
evocacion de  palabras, repeticion,
comprension  auditiva de  oraciones,
comprension auditiva de palabras, lectura,
escritura y comunicacion funcional. El clinico
determina el rendimiento de cada dominio a
través de una escala de severidad de 5
niveles de 0 a 3. La escala es: 0 es normal;
0.5 alteracion discreta; 1.0 alteracion leve;
2.0 alteracibn moderada y 3.0 alteracion
severa (Sapolsky, Domoto-Reilly, &
Dikerson, 2014). El puntaje refleja el cambio
del paciente en relacibn con su nivel
premérbido considerando que cero era su
linea de base (sin considerar variables tales
como escolaridad, rendimiento verbal previo
e intelectual). Se recomienda que el clinico
tenga experiencia en la evaluacién de
pacientes con afasia progresiva primaria y
apraxia del habla progresiva primaria para
aplicar esta escala (Hornauer-Hughes &
Gonzalez, 2015).

» Tratamiento

Los sujetos con afasia progresiva primaria y
apraxia del habla progresiva primaria
presentan dificultad para satisfacer las
necesidades comunicativas de su vida diaria
en el medio familiar, social y laboral (Nickels
& Croot, 2014; Tippett, Hillis, & Tsapkini,
2015). Estas alteraciones se hacen mas
relevantes a medida que el cuadro progresa
en severidad. Se compromete en forma
significativa la calidad de vida. El tratamiento
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fonoaudioldgico tiene por objetivo principal la
mantencién de su capacidad comunicativa
funcional. Otro proposito importante es
entregar informacién y apoyo a la familia
acerca de estos trastornos del lenguaje y
habla.

La intervencion del paciente se realiza a
través de estrategias compensatorias, las
que consisten en la implementacion de
medios aumentativos y alternativos, tales
como el uso de una libreta con nombres de
personas, lugares, objetos, acciones,
situaciones, eventos, etc. Estos deben ser
significativos y funcionales en la vida del
paciente y su entorno cercano. En otros
casos podria ser wuna carpeta de
comunicacion, cuando el deterioro del
lenguaje y el habla sea mas severo. Estos
medios tienen la finalidad que el paciente
mantenga eficiencia e independencia para
comunicarse mientras la progresion del
cuadro lo permita. También se pueden
utilizar nuevas tecnologias tales como un
tablet o un teléfono movil como medios
compensatorios.

Otro tipo de tratamiento es el manejo
neuromodular. EXxisten dos técnicas, la
estimulacion magnética transcraneal (TMS)
y la estimulaciéon transcraneal de corriente
directa (tDCS). Esta ultima es la que ha
demostrado ser mas promisoria. Consiste en
la estimulacién cerebral no invasiva que se
ha aplicado con éxito para la modulacién de
la excitabilidad cortical. Estudios efectuados
en pacientes con APP utilizando este tipo de
estimulacion muestran un aumento en la
generalizaciébn y mantencion de logros en
tareas de denominacion (Tippett et al.,
2015).

La intervencién siempre debe considerar a la
familia o una persona cercana responsable,
con el propésito principal de aprender a
comunicarse con el paciente y reforzar el uso
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de estas estrategias compensatorias en su
entorno social.

Se han utilizado algunos farmacos que se
administran en la enfermedad de Alzheimer
como memantina y donepezilo. Por el
momento, los resultados no han sido muy
alentadores (Budson & Solomon, 2016). Por
lo tanto, la estimulacibn cognitiva-
comunicativa tanto en la mantencién como
compensacion de funciones es la que ha
demostrado tener una mayor evidencia en el
tratamiento de estos pacientes.

Conclusién

La afasia progresiva primaria es un sindrome
clinico que compromete el lenguaje. Existen
las siguientes variantes: agramatical,
semantica, logopénica, léxica y también se
pueden presentar de forma mixta. Cada una
de estas presenta un grupo de alteraciones
del lenguaje bien caracteristico y una atrofia
cerebral distintiva. Las principales
dificultades para cada variante son: La afasia
progresiva primaria variante agramatical, el
procesamiento  gramatical, la afasia
progresiva primaria variante semantica, el
procesamiento léxico-semantico, la afasia
progresiva primaria variante logopénica, el
procesamiento  fonoldgico, la afasia
progresiva primaria variante |éxica, el
procesamiento léxico y la afasia progresiva
primaria variante mixta en que puede estar
alterados el procesamiento Iéxico-semantico
y gramatical o la combinacién de otros.

En los primeros afios, el paciente presenta
solo alteraciones verbales. Posteriormente,
aparecen alteraciones cognitivas, motoras y
conductuales, llegando con el tiempo a una
demencia afasica.

La apraxia del habla progresiva primaria es
un sindrome en el que se deteriora la
programacion motora del habla en ausencia
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de alteraciones del lenguaje y cognitivas. En
etapas mas avanzadas aparecen
alteraciones del lenguaje, cognitivas y
motoras.

La evaluacion de estos trastornos de
lenguaje y habla debe considerar los
siguientes aspectos: habla, discurso oral,
repeticion, comprension auditiva,
denominacion, lectura, escritura y funciones
no verbales (semantica).

El tratamiento en la afasia progresiva
primaria y apraxia del habla progresiva
primaria esta destinado a mantener
habilidades a través de la estimulacion
cognitiva-comunicativa y compensar
funciones utilizando medios de
comunicacion aumentativos y alternativos.
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