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2. RESUMEN

La Afasia progresiva primaria es un sindrome clinico englobado dentro de las
demencias frontotemporales, caracterizada por un deterioro del lenguaje de
etiologia neurodegenerativa, estando el resto de los dominios cognitivos

preservados. Se trata de un sindrome con una prevalencia creciente.

En la actualidad de conocen tres subtipos principales: APPNF/A, APPF/ Sy APP-

L estando esta Ultima intimamente relacionada con la enfermedad de Alzheimer.

Este Trabajo de Fin de Grado tiene como finalidad realizar una revision
bibliografica intentando esclarecer la sintomatologia de los diferentes tipos de
APP, llevando a cabo un diagndstico diferencial con otras demencias. También
se estudia el uso de biomarcadores y pruebas de imagen para conocer
anomalias cerebrales y se investiga sobre la eficacia de los tratamientos llevados

a cabo, con especial focalizacion en el tratamiento logopédico.

Palabras clave: Afasia Progresiva Primaria, Enfermedad de Alzheimer, afasia

progresiva logopédica, afasia progresiva sin fluidez, Demencia Frontotemporal.

ABSTRACT

Primary progressive aphasia is a clinical syndrome encompassed within
frontotemporal dementias, characterized by a deterioration of the language of
neurodegenerative etiology, with the rest of the cognitive domains preserved. It

is a syndrome with a growing prevalence.

At present, three main subtypes are known: APPNF/A, APPF/S and APP-L, the

latter being closely related to Alzheimer’s disease.

This End of Degree Paper aims to conduct a bibliographic review in an attempt
to clarify the symptomatology of the different types of PPP, carrying out a
differential diagnosis with other dementias. It also studied the use of biomarkers
and imaging tests to know brain abnormalities and investigated the effectiveness

of the treatments carried out, with special focus on speech therapy.

Keywords: primary progressive aphasia, Alzheimer's disease, progressive
logopaedic aphasia, progressive aphasia without fluidity, frontotemporal

dementia.



3.INTRODUCCION
3.1 AFASIA

Se entiende por Afasia la alteracidon de la expresion y/o la comprension causada
por trastornos neuronales o, también, una perturbacion en la expresion o
comprension de sefiales verbales en ausencia de deficiencias en los
instrumentos periféricos de ejecucion o en los de recepcion, frecuentemente
acompanada de deficiencias intelectuales primarias o secundarias a la
perturbacion linguistica. Por ello, esta perturbacién incide directamente en el acto
de la comunicacion, en consecuencia, el afasico presenta gran deficiencia en su

ambito personal, cultural, laboral y social 1.

3.2 TIPOLOGIA CLINICA Y LOCALIZACION TOPOGRAFICA

El trastorno afasico es en definitiva uno, aunque se pueden observar una serie
de grupos semioldgicos como consecuencia de la localizacion anatomica de la
lesibn y como consecuencia de las peculiaridades biologicas de la organizacion

cerebral de cada sujeto.
Clasicamente clasificamos las afasias de este modo:

- Afasia motora

- Afasia sensorial

- Afasia global

- Afasia de conduccion

- Afasia transcortical: motora, sensorial 0 mixta.

- Afasia anémica 2.

Ademas de las afasias conocidas por un dafio neurolégico conocido, existe otro
tipo de afasias las cuales son objeto de nuestro estudio. Estas son las Afasias
Progresivas Primarias que forman parte de las llamadas Demencias

Frontotemporales.

La Demencia Frontotemporal es una enfermedad genética y patolégicamente
heterogénea con tres variantes clinicas: conductual, afasica y semantica. La

primera se caracteriza por cambios tempranos en la personalidad y el



comportamiento, sin afasia inicial. La variante afasica se refiere a déficits
progresivos en el habla que deben extenderse a lo largo de al menos 2 afos sin

alteraciones en los demas dominios cognitivos 3.

3.3 AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA

La Afasia Progresiva Primaria (APP) es un sindrome clinico que incluye a un
conjunto de trastornos neurocognitivos con una afectacion principal de la funcion

linglistica de etiologia neurodegenerativa 4.

Fue definida por Mesulam en un articulo publicado en 1982 en cual describi6 a

6 pacientes que sufrian un deterioro progresivo del lenguaje.

Se trata de una patologia de inicio gradual y empeoramiento progresivo en la
esfera del lenguaje en pacientes que no sufren alteraciones en otras areas
cognitivas 5. La autonomia del individuo se deteriora de manera significativa. Los
pacientes con APP suelen presentar trastornos de naturaleza neuroconductual y

psiquiatrica.

La caracteristica mas destacada es la dificultad con el lenguaje. Estos defectos

son la principal causa de cambios de las actividades de la vida diarias.

3.4 EPIDEMIOLOGIA Y FACTORES DE RIESGO

La edad de inicio de la APP suele situarse aproximadamente entre los 50 y los
70 afios, aungque puede aparecer en un amplio rango de edad. No existen claras

diferencias entre varones y mujeres 6.



Se ha sugerido una mayor prevalencia de APP en pacientes con trastornos del
aprendizaje, como dislexia, lo que se explicaria por una mayor susceptibilidad de

las redes neurales del lenguaje en estos pacientes o sus familias.

La gran mayoria de casos de APP son esporadicos, aunque una proporcion de
pacientes pertenecen a familias con mutaciones en el cromosoma 17, bien en el
gen que codifica la proteina tau asociada a microtubulos (MAPT) o la

progranulina.

No obstante, las distintas mutaciones pueden manifestarse con fenotipos
variados y lo habitual es el hallazgo de sindromes distintos dentro de los

miembros de una misma familia 7.

3.5 EVOLUCION Y PRONOSTICO

Una vez establecido, el trastorno afasico tiende a progresar, evolucionando en

muchos casos hacia el mutismo.

La pérdida de la independencia ocurre de forma mas tardia que en otras
demencias. La supervivencia, en cambio, es similar, en torno a los 7-10 afios,

aunque estudios recientes sugieren un curso mas lentamente progresivo 8.

3.6 TIPOS CLINICOS
Se han descrito tres subtipos clinicos principales de APP

1. APP no fluente/ agramatical
2. APP fluente/semantica
3. APP Logopénica.

A continuacion, se detallan las caracteristicas principales de cada subtipo de
APP.



AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA NO FLUENTE/ AGRAMATICAL

Los pacientes con este tipo de afasia progresiva primaria realizan errores en la
articulacion de manera inconsistente los cuales consisten en distorsiones,
sustituciones, inserciones, transposiciones de sonidos del habla, deleciones de
los que son normalmente conscientes. Se produce un habla forzosa de
produccion lenta, prosodia interrumpida y enlentecimiento del habla. El habla
forzosa se refiere a la produccién lenta y trabajosa de la misma. Un déficit de
planificacion de la articulacion, es decir, la apraxia del habla, suele ser el

trastorno mas comun y puede ser el signo inicial de la enfermedad.

La comprension de palabras sueltas y el conocimiento de objetos por lo general
son relativamente escasos en pacientes sin fluidez y esta caracteristica es util

en el diagndstico diferencial temprano.

AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA FLUENTE/ SEMANTICA.

La variante semantica es probablemente el sindrome clinico de APP definido con
mayor frecuencia y precision. Los sintomas principales son la anomia y los
déficits de comprensién de palabras sueltas. En esta variante la alteracion en la
denominacioén es severa, por lo cual es un rasgo distinguible con el resto de APP.
La comprension de palabras sueltas se ve gravemente afectada, especialmente

para elementos de baja frecuencia.

La incapacidad para comprender palabras poco familiares puede ser el Unico
sintoma que acompafa a la anomia en las primeras etapas. La comprensién
deficiente de palabras sueltas suele ser la manifestacion mas temprana y mas
obvia de un déficit de memoria semantica generalizado que causa deficiencias
en el reconocimiento de objetos y personas, incluso cuando se presenta a otras

modalidades de entrada como visual, tactil, olfativa y gustativo.

Los déficits semanticos en otras modalidades de entrada se incluyen, por lo
tanto, entre las otras caracteristicas diagnosticas de la variante semantica. La

dislexia superficial y la disgrafia son caracteristicas de la variante semantica.



Aunqgue la produccion del lenguaje suele ser gramaticalmente precisa, a veces
puede contener algunos errores “"paragramaticos”, como sustituir palabras o

inflexiones de clase cerrada menos apropiadas.

AFASIA PROGRESIVA LOGOPENICA.
Se trata de la variante mas recientemente descrita.

La recuperacion de palabras y los déficits en la repeticion de oraciones son las
caracteristicas principales de la variante logopénica. El habla espontdnea se
caracteriza por un ritmo lento, con pausas frecuentes debido a problemas

significativos para encontrar palabras, pero no hay un agramatismo claro.

El deterioro de la denominacién por confrontacion suele ser menos grave en la
variante logopénica que en la semantica, y los errores suelen ser de naturaleza
fonoldgica. Una caracteristica diferenciadora util entre estas 2 variantes es
también la relativa moderacién de la comprension de palabras sueltas en los
pacientes logopénicos. De acuerdo con la hipotesis de que un déficit fonoldgico
de la memoria a corto plazo es un mecanismo cognitivo clave que subyace a la
mayoria de los déficits del lenguaje en la variante logopénica, la repeticion de
oraciones y frases esta caracteristicamente alterada, mientras que la
reproduccion de palabras cortas y sueltas se puede evitar. Este mismo
mecanismo puede causar un deterioro en la comprensién de oraciones, que esta
mas influenciado por la longitud y probabilidad de una oracién que por su

complejidad gramatical.

Otras caracteristicas diagnosticas incluyen parafasias fonolégicas en el habla y
la denominacién espontaneas. Las sustituciones de sonido en pacientes
logopénicos suelen estar bien articuladas, sin distorsiones. La falta de errores
agramaticales claros y la preservacion de la articulacion y la prosodia ayudan a

distinguir la logopenia de las variantes no fluidas.



APPNF- A -

Sintoma principal: apraxia del habla.
Habla forzosa de produccién lenta, prosodia interrumpida y enlentecimiento del
habla.

Comprension de palabras sueltas y objetos alterado.

APPF- S

Sintomas principales: anomia y déficit de comprension de palabras sueltas.
Alteracion en la denominacion severa.
Déficits semanticos.

Incapacidad de reconocimiento de palabras no familiares.

APP-L

Sintomas principales: recuperacion de palabras y déficit en la repeticion de
oraciones.

Habla espontanea ritmo lento y pausas frecuentes.

Errores de naturaleza fonoldgica.

Parafasias fonoldgicas

Problemas de denominaciéon espontanea.

Falta de errores agramaticales claros.

Perseveracion en articulaciéon y prosodia.

Dislexia superficial y disgrafia.

En ocasiones se realizan errores paragramaticos.

TABLA 1. Resumen de la tipologia de las variantes de APP 9.

3.7 CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Criterios de inclusion (todos deben ser positivos)

e La caracteristica mas prominente es la dificultad con el lenguaje

e Estos déficits son la principal causa de alteracién de las actividades de la

vida diaria.

e La afasia debe ser el déficit mas mas prominente durante las fases

iniciales de la enfermedad

Criterios de exclusion (todos deben ser negativos)

10




e El patrén de déficits no se explica por la presencia de otro trastorno no-
degenerativo del sistema nervioso o médico general

e El trastorno cognitivo no se explica por la presencia de un diagndstico
psiquiatricos.

¢ Alteraciones prominentes iniciales en memoria episédica, memoria visual,
funcién viso-perceptivas.

e Alteracion de conducta inicial y prominente 10.

3.8 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Es necesario diferenciar la Afasia progresiva primaria de la enfermedad de
Alzheimer debido a que ambas son enfermedades neurodegenerativas cuyos

sintomas en ocasiones se solapan.

En la enfermedad de Alzheimer se acompafa de grandes alteraciones de la
memoria y otras funciones cognitivas comprometiendo la independencia en la
vida diaria de la persona, mientras que estos aspectos permanecen
relativamente intactos hasta las etapas terminales de la Afasia progresiva

primaria en la cual solamente se afecta el lenguaje en sus fases iniciales 11.

El perfil clinico de estos dos tipos de demencias muestra claras diferencias y se

pueden observar mediante los biomarcadores y las pruebas de imagen.

Las afasias progresivas primarias son dificiles de identificar, sobre todo cuando

se encuentran en fases incipientes.

Para poder detectar una enfermedad neurolégica es fundamental realizar
estudios de neuroimagen, puesto que otras patologias pueden manifestar

sintomas similares.

En los ultimos afios se ha trabajado también en el desarrollo de biomarcadores

gue identifican los niveles anémalos de proteinas cerebrales.

11



Biomarcadores

En cuanto a las relaciones clinicopatologicas, se requiere de informacion
adicional para ayudar a determinar la patologia subyacente al trastorno de la
APP. Se han validado distintos tipos de biomarcadores y pruebas de imagen

encargados de realizar un diagnéstico lo mas preciso posible.

Actualmente las técnicas mas empleadas son:

- Biomarcadores genéticos
- Biomarcadores de imagen
- Biomarcadores de Liquido Cefalorraquideo.

- Biomarcadores sanguineos.

Pruebas de imagen

Son las consideradas anteriormente como biomarcadores de imagen se

incluyen:

- Resonancia Magnética (RM)

- Tomografia por emisién de positrones (TC)
- PET

- SPECT

AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA'Y LOGOPEDIA

En la afasia intervienen multiples profesionales, entre los cuales aparece el papel

del logopeda.

La Logopedia es una profesion sanitaria regulada y reconocida que se ocupa de
la prevencion, deteccion, evaluacion, diagnostico y tratamiento de todas las
alteraciones de la comunicacion y de las funciones orales no verbales, tanto en

la poblacion infantil como en la edad adulta.

El logopeda es el profesional especializado en Logopedia. Se ocupa del estudio
del proceso comunicativo y de la prevencion, el diagnéstico, el prondstico y el

tratamiento de sus trastornos.

12



El logopeda es el profesional de la salud que se dedica a la prevencién,
deteccién, promocion, educacion, administracién, evaluaciéon, diagndstico,
tratamiento, rehabilitacion, habilitacién, prondstico, orientacion, asesoramiento,
docencia e investigacion de las areas de la comunicacibn humana y sus

alteraciones 12.

La intervencion logopédica se encuadra en una rehabilitacion global que incluye

aspectos médicos, neuropsicoldgicos y sociales 13.

En base a toda la informacion planteo las siguientes preguntas que se intentan

resolver a lo largo del trabajo
¢, Como han influido el uso de los biomarcadores en el manejo de las APP?

¢La intervencion logopédica en afasia progresiva primaria es igual o similar que

en el resto de las afasias?

¢En qué etapas del desarrollo de cada tipo de afasia progresiva primaria es

mejor realizar una buena rehabilitacion?

13



4.0BJETIVOS

Este trabajo tiene como objetivo principal conocer la evidencia cientifica sobre el
diagndstico y la intervencidn logopédica en la afasia progresiva primaria. En base

a ello se realiza una revision bibliogréafica cuyos objetivos son los siguientes:

1. Diferenciar la sintomatologia de los diferentes tipos de afasia progresiva
primaria.

2. Conocer los métodos de diagndstico en este tipo de afasias mediante el
uso de biomarcadores cerebrales y pruebas de imagen.

3. Realizar un diagnéstico diferencial con la enfermedad de Alzheimer y
Demencia frontotemporal.

4. Verificar el impacto de la intervencion logopédica en la calidad de vida de

los pacientes.

14



5.MATERIAL Y METODOS:

Durante los meses de febrero a junio del afio 2022 se ha realizado una revision
bibliografica utilizando los motores de busqueda: Dialnet, PubMed, Medline,
ASHA, Google académico. Las palabras empleadas en los buscadores han sido:
afasia progresiva primaria, enfermedad de Alzheimer, afasia progresiva
logopédica, afasia progresiva sin fluidez, demencia frontotemporal, aphasia.,
biomarcadores en demencias, pruebas de imagen en demencias, tratamiento

logopédico en APP y logopedia.

El periodo de busqueda y seleccion del tema se llevé a cabo durante el mes de

febrero.

CRITERIOS DE INCLUSION

Se incluyen en el trabajo articulos en espafiol, inglés, italiano o portugués, con
una fecha de publicacion entre 2000 hasta la actualidad, a excepcion de un
articulo que data del 1996.

Se incluyen en el estudio articulos que realicen ensayos clinicos y revisiones de

la literatura.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Se excluyen del estudio los articulos que aporten escaso nivel informativo, que
incluyan criterios de clasificacion poco actualizados, articulos en los cuales no
se encuentre presente el texto completo o simplemente articulos descartados

por motivos de preferencia.

De esta forma se obtuvieron un total de 40 articulos de los cuales, tras realizar

un filtrado se descartaron 10 de ellos se utilizaron un total de 30 articulos.

Una vez seleccionados los articulos, se llevdo a cabo una seleccion de la
informacion que resultaba mas interesante para la realizacion del trabajo.

Posteriormente se clasificaron en los distintos objetivos planteados.

15



En el mes de febrero comenz6 el trabajo de la introduccion. En marzo y abril se

determinaron los objetivos del trabajo y la busqueda y analisis de los articulos.

Desde el mes de abril hasta junio se han redactado los restantes apartados
tedricos y analizado los resultados obtenidos para la elaboracion de la discusién

y conclusiones.

Las normas empleadas para la citacion de textos y referencias bibliogréaficas

siguen la tipologia Vancouver.

16



6.RESULTADOS

Este apartado trata de resumir en las siguientes tablas los datos principales de

los articulos escogido para la realizacion de la revision.
Se han realizado 4 tablas correspondientes a los 4 objetivos planteados.

La revision se ha llevado a cabo en torno a 20 articulos tanto de contenido tedérico

como de ensayos clinicos a partir de los cuales se han elaborado las tablas.

Las tablas se organizan en base a los objetivos del estudio y pretende organizar
la informacion para realizar conclusiones precisas. Las tablas siguen el siguiente

esquema:

TABLA 1: enmarcar la sintomatologia de los diferentes tipos de afasia

progresiva primaria

- TABLA 2: conocer los métodos de diagndstico en este tipo de afasias
mediante el uso de biomarcadores y pruebas de imagen

- TABLA 3: comparaciéon con Alzheimer y Demencia Frontotemporal.

- TABLA 4: verificar el impacto de la intervencion logopédica en la calidad

de vida de los pacientes.

Las tablas tienen una organizacion comun en las cuales aparecen los autores de
los articulos, los afios de publicacion, los test o pruebas empleadas en los
estudios y una ultima columna que recoge los resultados de cada uno de los

articulos.

En a las tablas 1 ,3 y 4 ademas se incluye una columna para la muestra de

pacientes para los articulos que realizan ensayos clinicos.

En la tabla 3 correspondiente a el diagndstico de la APP se ha incluido otras dos
columnas correspondientes a los tipos de biomarcadores y pruebas de imagen

empleados.

Debajo de cada una de las tablas se encuentra su correspondiente leyenda en

las cuales se explican las abreviaturas empleadas en las tablas.

17



TABLA 1. Enmarcar la sintomatologia de los diferentes tipos de afasia progresiva primaria.

AUTOR ANO ARTICULO N TEST SINTOMATOLOGIA SINTOMATOLOGIA DEL LENGUAIJE
NEUROPSICOLOGICA Y
NEUROPSIQUIATRICA
10 ¢ | Extensa bateria de
Serrano C, Martelli 2005 Afasia progresiva 54 lenguaje, Sintomas Problemas de lenguaje: anomia como sintoma
M, Harris P, Tufré G, primaria: variabilidad neuropsicolégica y neurospicolégicos: principal, parafasias y paragrafias fonolégicas,
Ranalli C, Taragano clinica. Andlisis de 15 neuropsiquiatrica. pérdida o dificultad de | problemas de comprension, problemas en lecto-
F, etal 14. casos Examen neuroldgico y memoria. escritura, reduccion de la fluidez verbal, disartrias
neuroimagenes Sintomas
cerebrales estaticas (TC, | neuropsiquiéatricos:
RM) y funcionales apatia, depresion,
(SPECT) ansiedad.
Bonner MF, Ash S, 2010 The New Classification Estimulos visuales APP- S: deficit semantico, dyslexia
Grossman M 15. of Primary Progressive Asociacion de palabras - superficial,cambios conductuales.
Aphasia into Semantic, con fuertes asociaciones APP-A: habla disfluida, velocidad reducida, errores
Logopenic, or - visuales. gramaticales, disartria y apraxia del habla, dificultad
Nonfluent/Agrammatic en denominacion.
Variants APP-L: comienzo del habla lento, problemas de
MCP auditivo- verbal, comprensién afectada,
deficiencias en comprension.
Sintomas NPI-Q
Serrano CM, Dillon 2010 neuropsiquiatricos en 26 1B APP- L: 19%
C, Castro Mufioz la afasia progresiva MMSE APPNF: 46%
DM, lturry M, Rojas primaria Testde T APPF: 35%
Lépez GJ, Bartoloni Prueba Welch -
L, et all 16. Test de Games- Howell Depresion
Test de independencia Ansiedad
Apatia.
Classification of
Hillis AE, Weintraub | 2011 primary progressive Habla espontanea APPNF/ A: agramatismo, habla esforzada, apraxia

S, Kertesz A,
Méndez M, Sf,
Grossman M 17.

aphasia and its
variants

Evaluaciones formales
del lenguaje

del habla, dificultad en la comprension sintactica,
dificultad en la comprensién de palabras aisladas.

APPF/S: anomia, déficitsdeficitsdéficits en
comprension, problemas severos de denominacion,
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comprensién de palabras aisladas muy afectada,
déficits semanticos.
APP-L: habla lenta y con pausas frecuentes, no hay
claro agramatismo.

APP- A: ya no depende de la variante fluencia.

Pérez Lancho MC, 2019 Caracterizacion del - APP-S
Garcia Bercianos S lenguaje en las - - APP-L: buen desempefio gramatico y
18. variantes linguisticas comprensivo. No se caracteriza por alteracién en la
de la Afasia Progresiva repeticion.
Primaria APP-M: engloba a los pacientes cuyos sintomas

no coinciden con la clasificacion anterior.

APP= afasia progresiva primaria, APP- G= afasia progresiva primaria agramatica, APP- S= afasia progresiva primaria semantica, APP-L= afasia progresiva
primaria logopénica, APP-M= afasia progresiva primaria mixta, E= Edad, IB= inventario de depresion de Beck, MMSE= Mini-Mental State ExaminationNPI-Q=
neuropsyquiatric Inventory Questionnaire, RM= resonancia magnética, S= sexo, SPECT=Tomografia computarizada por emisidon de fotdn unico,SPSS v 11.5=
software estadistico de andlisis de datos, TC=tomografia computarizada.
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1. Conocer y desarrollar en profundidad la sintomatologia de los

diferentes tipos de afasia progresiva primaria.

Todos los articulos tienen en comun la denominacién de la afasia como un
sindrome clinico con una importante variedad de presentaciones afasicas, ligado

a una serie de enfermedades degenerativas.

El articulo Bonner MF, Ash S, Grossman M” (15) y Serrano CM, Dillon C, Castro
Mufioz DM, lturry M, Rojas Lopez GJ, Bartoloni L, et al (16) aportan que se
caracteriza por una pérdida progresiva de funciones especificas del lenguaje con

relativa preservacion de otros dominios cognitivos o conductuales.

En el articulo de Serrano CM, Dillon C, Castro Mufioz DM, lturry M, Rojas Lépez
GJ, Bartoloni L, et all (16) afirma que algunos autores identifican la APP como
parte de la DFT, pero hay criterios diagndsticos particulares.

La totalidad de ellos realizan una clasificacion de la APP en semantica,

agramatica y logopénica cuya sintomatologia principal se resume a continuacion.

Respecto a la APP-Semantica, en la totalidad de los articulos se especifica que
la anomia y los déficits de comprension de palabras sueltas son las
caracteristicas principales. Aunque los problemas de denominacion estan
presentes en otras variantes de APP y en otras condiciones neurodegenerativas
gue causan afasia, en la variante semantica la alteracion es severa. Aparecen

también dislexia superficial, cambios conductuales de inicio tardio.

La APP variante logopénica presenta un comienzo del habla lenta, con pausas
frecuentes para encontrar las palabras y utilizacion de parafasias fonémicas.
Problemas de MCP auditivo- verbal, comprension del habla afectada. Cuando
progresa aparecen deficiencias en la comprension de palabras sueltas y en

gramatica.

La recuperacion de palabras y los déficits en la repeticion de oraciones son las
caracteristicas principales de esta variante. El habla espontanea se caracteriza
por un ritmo lento, con pausas frecuentes debido a problemas significativos para

encontrar palabras, pero no hay un agramatismo claro.

APP variante no fluida/agramatica se produce un habla disfluida y esforzada, con

vacilaciones errores repeticiones en la produccion de sonidos del habla. Errores
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gramaticales, La velocidad de habla es muy reducida. La dificultad en la
denominacion es un sintoma caracteristico, pero no es tan grave como en otras

variantes.

La apraxia del habla, suele ser el trastorno mas comuan y puede ser el signo inicial
de la enfermedad. Los pacientes con este tipo de afasia progresiva primaria
realizan errores en la articulacion de manera inconsistente los cuales consisten
en distorsiones, sustituciones, inserciones, transposiciones de sonidos del habla,

deleciones de los que son normalmente conscientes.

El articulo de Pérez Lancho MC, Garcia Bercianos S (18) .es el Unico que afirma

gue la linea divisoria entre la variante agramatica y logopénica es difusa.

Solamente el 40% de los articulos afirman que en las formas fluentes ademas
aparecen sintomas como la desinhibicion, agresién, trastornos del apetito y
delirios. Conciben que estos sintomas pueden formar parte del trastorno y deben

incorporarse a los criterios diagndésticos.

Ademas, este Ultimo articulo es el Unico que incluye una cuarta categoria que
seria la APP- Mixta en la cual se organizan los pacientes cuyos sintomas no

pertenecen a las clasificaciones anteriormente descritas.
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TABLA 2. Conocer los métodos de diagnostico en este tipo de afasias mediante el uso de biomarcadores y pruebas de

imagen.
Biomarcadores | Pruebas de | RESULTADOS DEL ESTUDIO

AUTOR/ANO ANO ARTICULO imagen
Espert R, Navarro 1996 AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA BG PET PERFIL A: APPNF/A. Hipoperfusién exclusiva de lébulo frontal izquierdo.
JF, Deus J, Gadea (SINDROME DE MESULAM) (1982- 1996) BLCR TC PERFIL B: APPF/S hipoperfusion bilateral mas acusada en zonas
M, Chirivella J.19. SPECT anteriores.

PERFIL C APPL: hipoperfusién asimétrica izquierda en zonas anteriores.
Grossman M 20. 2010 Primary progressive aphasia: BNC RM APPNF/ A asociada a Tau- positiva. Degeneracioén corticobasal.

clinicopathological correlations Bl PET APP- L asociada a Tau- positivoy a FTLD- U
BG SPECT APPF/S: asociada a FTLD-U y su variante FTLD- TDP
BLCR
Matias-Guiu JA, 2012 Afasia progresiva primaria: del sindrome a la BLC RM APPNF/ A asociada a DFT- Tau positiva
Garcia-Ramos R enfermedad PET APPF/S: asociada a DFT-U
21. SPECT APP-L asociada a EA
Lillo P, Leyton 2016 DEMENCIA FRONTOTEMPORAL, cOMO BG RM La distribucién de la atrofia cerebral en la APP abarca las regiones retro-
C.22. HA RESURGIDO SU DIAGNOSTICO DTI silvianas izquierdas, especialmente el girus temporal superior posterior y la
VBM region parietal inferior, abarcando el girus angularis
PET
SPECT

La RM muestra en la variante afasica de la DFT. aumento del espacio
Rodriguez LR, 2018 Resonancia magnética en demencias extraaxial en la regién temporolateral por atrofia insular y perisilviana, con
Salazar DT, Garcia - RM prominencia del Silvio por atrofia de las circunvoluciones frontal inferior y

NF, Herr]éndez LP,
Guinea OF 23.

temporal superior, asimétrica, frecuentemente izquierda.
Variante Semantica: atrofia basal y lateral del I6bulo temporal, no
hipocampal, asimétrica, generalmente de predominio izquierdo.

APP= afasia progresiva primaria, APPF/S= afasia progresiva primaria fluente/ semantica, APPNF/A= afasia progresiva primaria no fluente/agramatica, APP-L= afasia progresia
primaria logopénica, BG= Biomarcadores genéticos, Bl= biomarcadores de imagen, BLCR= Biomarcadores de liquido cefalorraquideo, BCN= biomarcadores neuropsicolégicos
cuantitativos, DFT= Demencia frontotemporal, DTI= difusion tensor imaging, EA: enfermedad de Alzheimer, PET= tomografia por emision de positrones, RM: resonancia
magnética, SPECT= tomografia computarizada por emision de fotén Gnico, VBM= voxel-based morphometry.
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2. Conocer los métodos de diagndéstico en este tipo de afasias
mediante el uso de biomarcadores cerebrales y pruebas de imagen.

Los biomarcadores y pruebas de imagen cerebrales son técnicas utilizadas con
frecuencia con la finalidad de detectar anormalidades estructurales del
organismo. Es a partir de este tipo de pruebas con las cuales se puede realizar
un diagndstico diferencial efectivo entre diferentes patologias similares.

Hablando de pruebas de imagen, en la totalidad de los articulos se nhombra la
RM para describir los patrones de atrofia asociados a cada una de las variantes
de APP. Segun Matias-Guiu JA, Garcia-Ramos R (21). se clarifica que la
APPNF/A cursa con atrofia inferior e insular izquierdas., la APPF/S presenta
atrofia temporal anterior bilateral de predominio izquierdo y la APP-L con atrofia

temporal posterior y parietal inferior izquierdo.

Gracias a la utilizaciéon tanto del PET, TC como del SPECT se confirma que las
anomalias con predominio en el hemisferio izquierdo y estan asociadas a una

atrofia perisilviana.

Unicamente el articulo de Lillo P, Leyton C” (22). habla del desarrollo de nuevas
técnicas de neuroimagen como VBM y mapeo de grosor cortical, Gtil para poner
en evidencia atrofia que lo distingue de las variantes de lenguaje y de EA.
También este estudio es el Unico que menciona los DTl que han permitido

determinar cambios en la microestructura de la sustancia blanca.

En resumen, la informacién que aportan todos los articulos se afirma que si la
afectacion es bilateral de predominio izquierdo se trata de una APP, mientras
que si la afectacion es frontal, bilateral y simétrica nos encontramos ante una
DLF.

En cuanto a la utilizacion de los biomarcadores existen biomarcadores de
distintos tipos. Solamente segun Espert R, Navarro JF, Deus J, Gadea M,
Chirivella J (19) y Grossman M (20) se realiza un analisis de los mismos
analizando tantos biomarcadores genéticos, de imagen, de LCR.

En cuanto a los biomarcadores genéticos existe controversia con ambos

articulos debido a que Grossman M” (20) afirma que las mutaciones no
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necesariamente conducen a la presencia de APP mientras que, al contrario, Lillo
P, Leyton C (22) expresa que el ADN puede proporcionar informacion
diagnéstica importante a través de la identificacion de mutaciones heredadas en
los cromosomas, sobre todo del 17, que codifican proteinas implicadas en la

patogénesis de esta afeccion.

Por ultimo, al hablar de los biomarcadores de LCR ambos articulos coinciden en
la existencia de niveles elevados de TAU en las demencias, pero aun no se ha

encontrado la proporcidén exacta que permita distinguir entre DFT y EA.

Por dltimo, tanto Grossman M (20) y Matias-Guiu JA, Garcia-Ramos R 21
aportan una clasificacion de las patologias subyacentes por las cuales: APPNF
se asocia a DFT- Tau positiva, APPF/S se asocia a DFT-U, APP-L: asociada a

Tau- positivo y a FTLD-U y relacionada con la EA.
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TABLA 3. comparacion de Alzheimer y Demencia frontotemporal

diagndsticas

AUTOR/ANO | ANO | ARTICULO N TEST SINTOMAS SINTOMAS DFT DIFERENCIAS
EA
o . . L ; EA muestra mayor deterioro que DFT, pero
Sebastian A comparison of 25 (EA) IDV Reducida Depresiony apatia€nsu | ymbos muestran disfuncion en los procesos
MV, 2010 memory and BP capacidad variante DFTVC. ejecutivos de la atencién. Las funciones
Hernandez-Gil executive functionsin | 9 TD para inhibir la | La variante  afasica ejecutivas no se reducen a la corteza
L. 24, Alzheimer disease (fvFDT) informacién y | presenta problemas del prefrontal dorsolateral, sino que el correcto
and the frontal variant tendencia a la | lenguaje diferentes en | f,ncionamiento depende de las conexiones
of frontotemporal 25 sanos perseveracion. | cada subtipo. neuronales cerebrales.
dementia
Amnesia 1 i
Snowden JS, The clinical diagnosis | 228 Examen Deterioro Problemas de Tales ar_womallas, que siven —como
Thompson 2011 of early-onset neuroldgico visuoespacial personalidad recordatono_ de gue no existe una
T . . . concordancia absoluta entre el fenotipo
JC, dementias: diagnostic Evaluacién Deterioro del | Afecto alterado . .
Richardson accuracy and neuropsicoldgica | lenguaje Lenguaje funcional clinico y la patologia subyacentg, los
AM 25 clinicopathological expresivo menos alterado hallazgos. muestran que las demenmas.se
) relationships pérdida : pueden_d_l'lstmguw en la vida con un alto nivel
semantica de precision.
Perfil de alteraciones | 3 (EA) B Fallos en la Tratornos de la Todos los pacientes del estudio presentan
Merchan SM 2017 del lenguaje en 3 (DCL) TDCVB memoria personalidad, conducta | alteracion del lenguaje con predominio
26. diferentes tipos de 3 (DFT) TT Circunloquis social y trastornos expresivo siendo lla DFT el tipo de demencia
demencias Comunicacién | neurolégicos y del con mayor afectacién, seguida de la EA con
limitada segun | lenguaje. inicio de lenguaje.
avanza
Lancho MC, Demencia - Trastornos Afectacion conductual y | La DFT se divide en DFTvC y en los tres
Bercianos S 2018 frontotemporal: - amnésicos del control ejecutivo en tipos de APP.
27. fronteras su variante DFTvC. La EA se solapa de forma importante con la

variante APP-L y comparte las mismas
alteraciones proteicas.

BT= Tarea de Brown- Peterson, DCL= deterioro cognitivo leve, DFT= demencia frontotemporal, E=edad, EA= enfermedad de Alzheimer, IDV= Intervalo de
digitos verbales, N=muestra, TB= Test de Boston, TD= Tarea dual, TT= Test TOKEN, TDCVB= Test de denominacién por Confrontacion Visual de Boston.
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3. Diagnostico diferencial de la demencia frontotemporal y la
enfermedad de Alzheimer.

La DFT y la EA son dos tipos de demencias cuya principal diferencia es que en
la DFT los primeros sintomas identificables se relacionan con la conducta y el
lenguaje mientras que en la EA los problemas principales son las alteraciones

en la memoria.

En el articulo de Lancho MC, Bercianos S (27) la DFT engloba a una serie de
enfermedades neurodegenerativas que afectan a distintas areas cerebrales y la
naturaleza de los sintomas, en cada uno de los cuadros, dependera de las areas
gue estén afectadas en cada fase de la enfermedad. Gnicamente en este articulo
se realiza una clasificacion en la cual consideran que la DFT o degeneracion
lombar frontotemporal incluye a la DFTvC que afecta a la conducta y al control
ejecutivo y a las tres variantes de APP cuya principal afectacion es el lenguaje.

Este articulo también es el Unico que indica que la demencia frontotemporal
(DFT) tiene menor prevalencia que la enfermedad de Alzheimer (EA) pero su
edad de inicio es mas temprana, entre los 50 y 60 afios, mientras que el

Alzheimer se suele iniciar después de los 60 afios.

En cuanto a las funciones ejecutivas, segun Sebastian MV, Hernandez L (24) es
el Unico que las compara obteniendo como que la EA muestra un mayor
deterioro, pero ambas patologias muestran una grave disfuncién de los procesos
ejecutivos de la atencién. En la EA presentan peor capacidad para inhibir la
informacion y tendencia a la perseveracion. Algunos autores ademas afirman
gue las funciones ejecutivas dependen de las conexiones neuronales entre las
diversas areas del cerebro para su correcto funcionamiento y ya no solamente a
la corteza prefrontal dorsolateral, es por ello por lo que la EA y la DFT tienen

puntuaciones similares en las tareas de las funciones ejecutivas.

El 40% de los articulos considera que la neuropatologia subyacente a la APP- L
es de tipo EA en la mayoria de los casos y comparte con ella las mismas

alteraciones proteinicas.

En cuanto a las alteraciones del lenguaje el articulo de Merchan SM (26) es el
anico que realiza una comparacion detallada. Afirma que es la DFT la demencia

26



con mayor afectacion del lenguaje pero que tiene diversas alteraciones

dependiendo de sus variantes.

Es la DFT tiene diferentes alteraciones dependiendo de sus variantes como
exponen Snowden JS, Thompson JC, Richardson AM (25). siendo la APPNF la
que produce errores en el ritmo del habla, errores gramaticales y alteracion en la
comprension, mientras que la DS cursa con pérdida del significado de las
palabras, de comprension de érdenes, anomia, parafasias semanticas, relativa

perseveracion fonologica y sintactica.

En la EA dependiendo de sus fases aparecen diferentes problemas del lenguaje
comenzando por anomia y parafasias en su fase inicial, continuando con
incoherencias en el lenguaje espontaneo y expresivo en su fase avanzada y
finalizando por perdida global de la capacidad verbal, comunicacion reducida a

emisiones sin sentido, agrafia, alexia, apraxia y agnosia.

Ambos tipos de demencia tienen una grave afectacion del lenguaje, pero es la
DFT la mas afectada. En la EA los problemas afectan sobre todo a la relacién

social y al deterioro en las funciones ejecutivas.
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TABLA 4. Verificar el impacto de la intervencidn logopédica en la calidad de vida de los pacientes

Henry M, Taylor-Rubin
C, Ruggero L, Khayum
R, et al.33.

primary progressive aphasia

AUTOR/ANO ANO | ARTICULO N E TRATAMIENTOS RESULTADOS DEL TRATAMIENTO LOGOPEDICO
Jokel R, Rochon E, | 2014 Word retrieval therapies in 30-80 Tratamiento Conductual Uso de enfoques conductuales de caracter semantico y/o fonolégico
Leonard C.28. primary progressive aphasia Tratamiento farmacol6gico con ganancias inmediatas.
Tratamientos de base tecnolégica | APPNF/A: ganancia en enfoque fonoldgico
para la anomia en APP APPF/S: ganancia en enfoque semantico.
La generalizacion de los aprendizajes depende de diversos factores
entre ellos la tipologia de APP.
Andrade-Calder6n P, | 2015 POSITIVE IMPACT OF | 19 84 Tratamiento Conductual Ligera mejoria en la prosodia del lenguaje, la fluidez y el contenido del
Salvador-Cruz J, SPEECH THERAPY IN habla espontanea, y una mejora significativa en la repeticion, la lectura
Sosa-Ortiz AL 29. PROGRESSIVE NON- en voz altay la praxis oral-fonatoria.
FLUENT APHASIA Se concluye que la logopedia prolongada puede mejorar el
procesamiento del lenguaje y tener un impacto positivo en otros
procesos cognitivos y socioemocionales en APPNF/A.
Tippett DC, Tsapkini K | 2015 Treatment of Primary Tratamiento Conductual La intervencion del habla y el lenguaje mejora los resultados del
30. Progressive Aphasia - Corriente Continua Transcraneal lenguaje en personas con APP; y especialmente a corto plazo, tDCS
aumenta la generalizacion y el mantenimiento de resultados linguisticos
positivos.
Il ruolo del logopedista nella
Casiraghi A, Pini L, | 2020 presa in carico multidisciplinare Tratamiento Conductual El papel del logopeda en el cuidado de los pacientes con APP involucra
Bruno S, Pozzoli R 31. del paziente con afasia - todos los actos profesionales, en particular, la investigacion, la
progressiva primaria formacién y la informacion, la evaluacion del perfil comunicativo-
linguistico y el tratamiento de rehabilitacion.
Estimulacién Cognitiva en un
Fonseca-Silva KA, | 2020 caso de Afasia Primaria | 19 67 Tratamiento Conductual Mejora en la participacion, interaccion comunicativa y mayor tolerancia
Arias-Ramirez YZ 32. Progresiva no fluente a la frustracion.

Speech and language therapy
Volkmer A, Rogalski E, | 2020 approaches to  managing - - Las personas con APP deben ser referidas de forma rutinaria para

intervenciones de terapia del habla y lenguaje.

APP: afasia progresiva primaria, APNF: afasia progresiva no fluente, CCT= Corriente continua transcraneal, E= edad, N= muestra.
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4. Verificar el impacto de la intervencidn logopédica en la calidad de

vida de los pacientes

El papel del logopeda en el cuidado de los pacientes con APP involucra todos
los actos profesionales, en particular, la investigacion, la formaciéon y la
informacion, la evaluacion del perfil comunicativo-linguistico y el tratamiento de

rehabilitacion.

Segun Casiragh A, Pini L, Bruno S, Pozzoli R (31), ponen de manifiesto la gran
relevancia del logopeda en el manejo del paciente con afasia progresiva primaria.
El logopeda es una parte integral del dentro de un equipo multidisciplinar que
combina neurdlogos, neuropsicologos, trabajadores sociales, terapeutas

ocupacionales, fisioterapeutas y psicélogos.

Teniendo en cuenta el caracter neurodegenerativo de la enfermedad, es
adecuado adoptar estrategias terapéuticas diferentes a las tradicionalmente
utilizadas en el manejo de pacientes afasicos postictus Los autores recomiendan
estructurar ciclos cortos de tratamiento que se repitan periédicamente, para que
el logopeda pueda apoyar a la familia y al paciente identificando las

intervenciones mas adecuadas para esa fase de la enfermedad

Para que la intervencion logopédica sea efectiva, el plan de tratamiento
propuesto debe adaptarse a las necesidades y caracteristicas del individuo.

En la actualidad se han descrito principalmente 2 tipos de tratamientos: el
Tratamiento Conductual y el tratamiento con Estimulacion de Corriente Continua
Transcraneal. La totalidad de los articulos mencionan este tipo de tratamientos
afirmando que el Tratamiento Conductual utiliza enfoques semanticos y/o
fonologicos y en el segundo se realizan tareas de fluidez, denominacién y
memoria de trabajo verbal- auditiva. Ambos son valorados positivamente,

aunque aun no se ha comprobado su efectividad a largo plazo.

El dnico articulo que aporta otro tipo de tratamiento linguistico es el articulo de
“Fonseca-Silva KA, Arias-Ramirez YZ” (32) que habla sobre la intervencion
basada en los principios de Comunicacion Aumentativa y Alternativa (CAA). Se
ha evidenciado mejoria a nivel comunicativo mediante el uso de alternativas sin

tecnologia.
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Ademas de los tratamientos linglisticos, el articulo de Jokel R, Rochon E,
Leonard C. (28) es el Gnico que menciona que existen otros tratamientos como
el farmacologico que puede disminuir o atenuar los sintomas de la APP basados

en el uso de antidepresivos, antipsicéticos, a anticolinesterasicos y memantina.
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7. DISCUSION

El sindrome clinico de la Afasia Progresiva Primaria como se ha observado a lo
largo del trabajo es definido como una patologia de inicio gradual y
empeoramiento progresivo en la esfera del lenguaje en pacientes que no sufren
alteraciones en otras areas cognitivas, conductuales o en actividades
instrumentales de la vida diaria. La principal caracteristica de este sindrome es
la relativa preservacion de la autonomia del paciente durante varios afos,

aungue finalmente evoluciona hacia una demencia generaliza.

Tras varios afios de estudio existe un conflicto sobre si la APP representa una
patologia independiente o forma parte de las denominadas Demencias
frontotemporales. Tras investigar en el analisis de varios articulos se ha
evidenciado que lo mas légico es clasificarla de este modo debido a su origen de

aparicién lento y evolucién progresiva hacia a la demencia.

Se puede diferenciar de las afasias clasicamente estudiadas debido a que estas

se producen por un dafio cerebral agudo.

Actualmente la APP se clasifica en tres variantes dependiendo de las areas del
lenguaje y de la comunicacion afectadas. Dicha clasificacion es APPNF-A,
APPF-S y APP-L siendo la ultima la més recientemente estudiada, hecho que se
ha corroborado en el andlisis de los articulos. Existe menos informacion tanto en
sus sintomas, como en su diagndstico como en su tratamiento. En los estudios
analizados relativos al tratamiento de las diferentes variantes de APP es esta
Gltima la que los cientificos consideran mas prometedora pero también en la que
la muestra analizada es mas limitada o menos relevancia le conceden debido a

su reciente conocimiento.

Debido a que dicha patologia presenta una sintomatologia comin a otras
demencias se hace necesario el diagnostico mediante el uso de técnicas que
exploren las estructuras del cerebro afectadas y las sustancias quimicas
involucradas del proceso. En este sentido se habla de los biomarcadores y
pruebas de imagen entre los cuales los que mejores datos aportan son la RM,
PET, SPECT, biomarcadores genéticos y biomarcadores de liquido

cefalorraquideo.
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Normalmente las pruebas de imagen no suelen dar resultados positivos en la
APP hasta que la enfermedad degenerativa ha evolucionado lo suficiente como

para detectar una atrofia notable

Hasta donde se conoce en la actualidad, la heterogeneidad clinica, demostrada
por los diferentes tipos de APP y la gran variabilidad en el curso temporal de la
misma hasta desembocar en una demencia global, son consecuencia de un
deterioro cerebral muy variable detectado en zonas perisilvianas del hemisferio
izquierdo. Ademas, este tipo de demencia se relaciona por la aparicion de la

proteina Tau en sus diversas expresiones.

Debido a que se trata de una alteracion recientemente estudiada aln no se tiene
claro como enfocar el tratamiento. Autores afirman tratarla desde la perspectiva

del resto de afasias, aunque lo méas légico seria realizarlo como una demencia.

En cuanto al tratamiento actualmente se puede dividir en dos tipos. Los
tratamientos farmacoldgicos que hacen uso de medicamentos y los no
farmacoldgicos de caracter cognitivo- linglistico. Actualmente respecto a los
tratamientos no farmacologicos destacan los conductuales y los de corriente
transcraneal continua. Se han realizado ensayos clinicos con la finalidad de
demostrar su eficacia, pero se observa que presentan limitaciones ya que el
tamafo de las muestras es muy reducido y no se han podido corroborar los
efectos a largo plazo. La generalizacién depende del tipo de APP tratada y de

las condiciones personales de cada paciente.

El andlisis de la literatura revela el papel central que debe de llevar a cabo el
logopeda en la atencién multidisciplinar del tratamiento de la Afasia progresiva
primaria. La intervencidn logopédica es util para maximizar y preservar las
habilidades comunicativas de los pacientes durante el maximo periodo de tiempo
posible, ademas puede tener un impacto positivo en otros procesos cognitivos y
socioemaocionales para asi promover una mejor calidad de vida tanto del paciente

como del entorno que le rodea.

Se ha comprobado que los programas de rehabilitacion bien planteados,
elaborados y aplicados reflejan resultados satisfactorios, el procedimiento es
lento y perseverante por lo cual el compromiso tanto del logopeda, como del

paciente y sus familiares debe de ser reciproco.
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Se evidencia que todos los tratamientos llevados a cabo deben de ser
estructurados de forma individual y en ciclos breves de tiempo que se repitan
periddicamente. En general para que la intervencion, sea del tipo que sea, sea
eficaz debe de adaptarse a las necesidades y caracteristicas de cada individuo.

En cuanto al cumplimiento de los objetivos planteados en este trabajo considero
que se ha realizado, aunque es cierto que ha sido dificil profundizar en la
investigacion de ciertos objetivos debido a que se han encontrado ciertas
limitaciones con la falta de ensayos clinicos y el reducido tamafio de las muestras

estudiadas.

Considero que mi trabajo le aporta una clara diferenciacion de la patologia
estudiada con la enfermedad de Alzheimer, el novedoso uso de los
biomarcadores y pruebas de imagen y el significado que confieren sus datos
para el diagndstico de la patologia y una profundizacion en el estudio de los
tratamientos de origen linguisticos més utilizados en la actualidad.

Por ultimo, se recomienda a futuros investigadores seguir investigando sobre los
sintomas de la variante logopénica para aclarar su sintomatologia y diferenciarla
de otras patologias, por ejemplo, con la enfermedad de Alzheimer con la cual se

encuentra estrechamente relacionada y a dia de hoy no se conocen sus limites.

Es necesario conocer y estudiar nuevos tipos de tratamientos linguisticos y la
importancia que tiene el papel del logopeda en cada uno de ellos. Ademas,
realizar un seguimiento de los pacientes con estos tratamientos para comprobar
si son efectos en un periodo largo de tiempo y si se consigue la generalizacién

esperada.
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8. CONCLUSIONES

A continuacion, se exponen las conclusiones extraidas de mi trabajo basadas en

la recopilacion de los datos obtenidos.

- La Afasia Progresiva Primaria se encuentra dentro de las denominadas
Demencias Frontotemporales cuya afectacion principal es el lenguaje y la
comunicacién manteniéndose el resto de los dominios de la persona
inalterados. Se trata de un sindrome emergente, con una prevalencia mayor
de la esperada.

- La Afasia progresiva primaria se clasifica en APPNF/Agramatica, APPF-
Semantica Y APP- Logopénica. Algunos autores afiaden una cuarta
categoria, la APP-Mixta.

- Enlavariante no fluente ademas aparecen sintomas neuropsicolégicos como
son la depresién, ansiedad y apatia que aportan datos para el diagnéstico de
la patologia.

- El diagnéstico se lleva a cabo mediante el uso de biomarcadores y pruebas
de imagen que aportan resultados de atrofias cerebrales muy variables en
zonas perisilvianas del hemisferio izquierdo. Ademas, este tipo de demencia
se relaciona con la aparicion de la proteina Tau en sus diversas expresiones
estando APPNF/A asociada a DFT- Tau positiva, APPF/S asociada a DFT-U
y APP-L asociada a EA, las fronteras entre ambas son difusas.

- El diagndstico se realiza cuando el lenguaje es el area predominante de la
disfuncion y la memoria, mientras que otros dominios se hayan conservado
durante al menos 2 afos.

- Se requiere de un equipo multidisciplinar para el tratamiento de la APP entre
los cuales figure el logopeda. También han de encontrarse neurdlogos,
psicologos, fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales.

- La intervencién logopédica es (til para maximizar las habilidades
comunicativas durante el mayor tiempo posible y promover la mejor calidad
de vida de los pacientes.

- Actualmente los tratamientos del lenguaje mas utilizados son los
Tratamientos Conductuales y la Corriente Continua Transcraneal. Los
efectos no estan demostrados a largo plazo y la generalizacion depende del

origen de la APP y de la actitud y la situacion emocional del paciente.
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