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RESUMEN

La Afasia Progresiva Primaria es una enfermedad neurodegenerativa que se
incluye en el grupo de demencias frontotemporales y que afecta al lenguaje sin
alterar otras habilidades cognitivas. Este Trabajo de Fin de Grado aborda
especificamente esta forma de demencia primaria del lenguaje con el objetivo de
estudiar y analizar te6ricamente la enfermedad. Se revisaran estudios previos,
se recopilaran casos clinicos y se comparara la Afasia Progresiva Primaria con
otras formas de demencia, con el fin de contribuir al conocimiento y comprension
de esta enfermedad para mejorar la atencion y tratamiento de los pacientes
afectados, ademas de dar visibilidad a esta patologia muchas veces

desconocida.
PALABRAS CLAVE

Afasia Progresiva Primaria, afasia, logopedia, terapias logopédicas en afasia,
tipologia Afasia Progresiva Primaria, demencia frontotemporal, enfermedad de

Alzheimer, sintomas Afasia Progresiva Primaria.
ABSTRACT

Primary Progressive Aphasia is a neurodegenerative disease that is included in
the group of frontotemporal dementias, affecting language without altering other
cognitive abilities. This research specifically addresses this form of primary
language dementia with the aim of studying and theoretically analyzing the
disease. Previous studies will be compared with other forms of dementia. In order
to contribute to the knowledge and understanding of this disease to improve the
care and treatment of affected patients, as well as to give visibility to this often

unknown pathology.
KEYWORDS

Primary Progressive Aphasia, Aphasia, speech therapy, speech therapy in
aphasia, Primary Progressive Aphasia typology, frontotemporal dementia,

Alzheimer's disease, Primary Progressive Aphasia symptoms.
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ABREVIATURAS
SNC: Sistema Nervioso Central
ACV: Accidente Cerebro Vascular
TCE: Traumatismo Craneoencefalico
APP: Afasia Progresiva Primaria
APPNF/A: Afasia Progresiva Primaria no fluente/agramatical
APPF/S: Afasia Progresiva Primaria fluente/semantica
APPL.: Afasia Progresiva Primaria Logopénica
TC: Tomografia Computarizada
PET: Tomografia con Emision de Positrones
RM: Resonancia Magnética
MOCA: test de evaluacion cognitiva de Montreal
MEC: Mini Examen Cognitivo
EA: Enfermedad de Alzheimer

DFT: Demencia Frontotemporal



1 Introducciodn

La Afasia Progresiva Primaria es un trastorno clinico incluido en el grupo
de demencias frontotemporales, que se caracteriza por la degeneracion del
lenguaje debido a causas neurodegenerativas, estando preservadas el resto de
las habilidades cognitivas (De las Heras Minguez y Lépez, 2018; Gonzalez

Lazaro y Gonzalez Ortuiio, 2024).

En esta investigacion se aborda especificamente la Afasia Progresiva
Primaria (APP), una patologia que se caracteriza por la afectacién del lenguaje
con un deterioro gradual y progresivo de las funciones del lenguaje (Gonzélez

Lazaro y Gonzélez Ortufio, 2024).

El objetivo principal de esta investigacion es el estudio y analisis tedrico
de la APP, para ello se han seguido diversos pasos metodologicos que incluyen
la revision bibliografica de estudios previos sobre la APP, asi como la
recopilacion de casos clinicos que ilustren las diferencias entre la APP y sus
variantes y formas de Demencia como la Enfermedad de Alzheimer (EA) o la

Demencia Frontotemporal (DFT).

En el desarrollo de esta investigacion se presentara una aproximacion a
la afasia, se definira el concepto de APP y se describiran las distintas etapas de
la enfermedad, se discutird su diagndstico y clasificacién, se comparara la APP
con las formas de demencia mencionadas anteriormente. Ademas, se
presentara el material y los métodos utilizados, se discutirdn los resultados
obtenidos y se ofreceran conclusiones basadas en la revision de la literatura

cientifica.

Por consiguiente, esta investigacion pretende aportar conocimientos
actualizados sobre la APP con el fin de contribuir a la investigacion y
comprension de esta enfermedad, asi como a la mejora de la atencién y el

tratamiento de los pacientes afectados por ella.



2 Objetivos

El objetivo que se pretende alcanzar con esta revision bibliografica es
estudiar y analizar desde el punto de vista tedrico la Afasia Progresiva Primaria,
su tipologia y los sintomas caracteristicos de cada variante, para ello es

necesario conseguir los objetivos especificos planteados a continuacion.

Se deben analizar las caracteristicas sintomaticas, manifestaciones clinicas,
evolucion y pronostico de la APP, ademas se deben revisar los métodos de
evaluacion y diagnostico de la APP, destacando criterios clinicos y

neuropsicolégicos utilizados en la practica clinica.

También, se examina la importancia de la intervencién logopédica en el
tratamiento y pronéstico de la APP, resaltando los efectos positivos en el

paciente.

Por ultimo, se deben sintetizar los principales hallazgos y conclusiones de
estudios previos sobre la APP, identificando areas de controversia y establecer
una distincion entre Enfermedad de Alzheimer, la Demencia Frontotemporal y la

Afasia Progresiva Primaria.

3 Material y métodos

Para la elaboracion del presente Trabajo fin de Grado, se ha realizado una
basqueda bibliografica en las siguientes bases de datos: manuales, libros
especializados (Manual de afasia y terapia de afasia escrito por Albert Helm-
Estabrooks, (2005); Las afasias escrito por Alfredo Ardila, (2005) y Afasia: De la
teoria a la practica escrito por Paola Gonzalez Lazaro y Beatriz Gonzalez Ortufio,
(2024) y en articulos de investigacion especializados en este campo de estudio
como Espert, R. et al. (1996) con Afasia progresiva primaria (Sindrome de
Mesulam) y Lillo, Z.P., MD, PHD, Leyton, M.C., MD, PHD (2016) con su articulo

titulado Demencia frontotemporal, como ha resurgido su diagndéstico.

Por medio de estas fuentes, se ha recopilado informacion sobre la
estructuracion cerebral y la neuropatologia de la afasia, elementos clave para

comprender en profundidad las definiciones de Afasia, de Afasia Progresiva



Primaria, asi como las causas, clasificaciones, sintomas y otros aspectos

relevantes.

Mediante la revision de los articulos se ha recopilado informacion de
estudios de casos clinicos de pacientes diagnosticados con diferentes variantes
de Afasia Progresiva Primaria, con el objetivo de llevar a cabo un analisis
comparativo entre casos clinicos que presentan la misma variante de la Afasia

Progresiva Primaria.

4 Aproximacion a la afasia

La Real Academia Espafiola define el término cerebro como:

1. m. Uno de los centros nerviosos constitutivos del encéfalo, existente en
todos los vertebrados y situado en la parte anterior y superior de la cavidad craneal
(DLE, 2023).

El cerebro estad formado por un componente principal: las neuronas.
Estas son células nerviosas fundamentales dentro del sistema nervioso. Estan
compuestas por un cuerpo celular y por fibras nerviosas llamadas dendritas y
axones. Estos componentes permiten la transmision de impulsos
electroguimicos entre neuronas a través de neurotransmisores como la

dopamina o la acetilcolina en la sinapsis (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).

El Sistema Nervioso Central (SNC) se compone del cerebro, el cerebelo,
la médula espinal y el tronco cerebral, el cual se divide en bulbo raquideo,
protuberancia anular y mesencéfalo, los cuales son los encargados de controlar
diferentes funciones vitales. El cerebelo, por su parte, coordina los movimientos

musculares en el cuerpo (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).

Segun Helm-Estabrooks y L. Albert (2005) el cerebro se compone de
distintas estructuras especializadas que se encargan de procesar la informacién
sensorial, controlar el movimiento y regular las funciones cognitivas superiores.
Las distintas partes del cerebro, como el diencéfalo, los ganglios basales y la
corteza cerebral, trabajan de forma coordinada para garantizar el adecuado
funcionamiento del organismo y la realizacién de tareas cognitivas complejas.
Tanto la sustancia gris subcortical como la sustancia blanca subcortical, que se

encuentran dentro del cerebro, juegan un papel crucial en la transmision de

7



informacion entre diferentes areas cerebrales y en el control de funciones

cerebrales.

El conocimiento de la organizacion y el funcionamiento del cerebro es
fundamental para comprender los procesos mentales y las enfermedades
neuroldgicas que afectan a los seres humanos (Helm-Estabrooks y L. Albert,
2005).

El cerebro presenta una organizacion regional por I6bulos: I6bulo frontal,
I6bulos temporales, l6bulo parietal y I6bulo occipital. En esta clasificacion
también se debe incluir el sistema limbico y la “zona del lenguaje” (Helm-
Estabrooks y L. Albert, 2005).

Los l6bulos frontales se encargan del control motor voluntario, los
temporales del procesamiento auditivo, los parietales de la sensacion estética y
los occipitales de la visién. Todos estos I6bulos y sistemas trabajan en conjunto
para permitir al ser humano interactuar con el entorno de manera eficaz y
adaptativa. Lesiones en estas areas pueden producir diversos sintomas y afectar

a la calidad de vida de las personas (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).

Helm-Estabrooks y L. Albert (2005) definen el sistema limbico como una
red compleja de estructuras cerebrales que controla las emociones. Este sistema
es responsable de procesos como la memoria, el lenguaje, los sentimientos y el
pensamiento emocional. También se relaciona con las funciones cognitivas,

como el lenguaje y la comprension.

Cuando el cerebro desarrolla una afasia, esta se origina por una lesion
cerebral, y experimenta un declive de sus habilidades cognitivas debido a que
esta condicion afecta a las funciones del area cerebral afectada, resultando en
una disfuncién en su capacidad de comunicacién (Gonzalez Lazaro y Gonzalez
Ortuiio, 2024).

La zona de lenguaje se sitla entre la arteria cerebral media y envuelve la
cisura de Silvio en la superficie lateral del hemisferio izquierdo, englobando
partes de los I6bulos frontal, temporal y parietal. Incluye la region de broca en el
I6bulo frontal y la regiobn de Wernicke en la circunvolucion temporal superior
(Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).



En cuanto a la neuropatologia de la afasia, se destaca la importancia de
combinar un estudio de los sindromes clasicos con las nuevas investigaciones
en neurociencia cognitiva y neuroimagen, ya que ambos enfoques se
complementan y enriquecen mutuamente en la comprension del lenguaje (Helm-
Estabrooks y L. Albert, 2005).

Segun Helm-Estabrook y L. Albert (2005) la dominancia cerebral para el
lenguaje es un concepto que se refiere ala relacion entre el cerebroy el lenguaje,
planteando que un hemisferio es el responsable principal de este ultimo, mientras
que el otro hemisferio tiene un rol secundario o no participa en €l. Una version
menos extrema sefala que el hemisferio derecho dominante posee la mayoria
de las estructuras relevantes para el lenguaje, pero el hemisferio izquierdo

también tiene una pequefia participacion.

La evolucién del concepto de dominancia cerebral ha llevado a reconocer
que ambos hemisferios, en diferentes grados, colaboran en diferentes
componentes de la funcidn verbal. Se estima que mas del 95% de las personas
diestras tienen la dominancia para el lenguaje en el hemisferio izquierdo, aunque
el hemisferio derecho también contribuye en aspectos prosodicos y pragmaticos
del lenguaje, lo cual puede ser relevante en la rehabilitacion verbal (Helm-
Estabrooks y L. Albert, 2005).

Desde el punto de vista cientifico se considera que, la zona del lenguaje
en el hemisferio izquierdo contiene regiones corticales especificas que son
responsables de funciones linglisticas interconectadas. Una lesién en alguna de
estas regiones o0 en las conexiones entre ellas producira un tipo particular de
afasia. Este modelo de localizacion analista ha sido predominante durante mas
de 150 afios, apoyado en correlaciones clinico-patolégicas consistentes. Aunque
han surgido cambios y nuevos descubrimientos, incluyendo los estudios de
neuroimagen, han reforzado en gran medida la idea de la localizacion de las

funciones del lenguaje en el cerebro (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).

Helm-Estabrooks y L. Albert (2005) consideran que se ha de ser cauteloso
al considerar las correlaciones clinico-patolégicas de los sindromes afésicos,

debido que no todos ellos pueden explicarse mediante los modelos clasicos.



5 La afasia

5.1 Concepto

El neuropsicologo colombiano Alfredo Ardila (2005) define la afasia como
un trastorno del lenguaje causado por lesiones cerebrales que resulta en
dificultades en la comunicacion verbal, ya sea en la produccion, comprension o
bldsqueda de palabras. Este trastorno se caracteriza por la presencia de errores
en el habla (parafasias), problemas en la comprensién del lenguaje y dificultades
para encontrar las palabras apropiadas (anomia). Por tanto, la afasia es una

pérdida del lenguaje oral adquirida.

Es importante tener en cuenta que la afasia no es un trastorno de memoria
ni una alteracion del pensamiento. Pese a que algunas formas de afasia se
acompafan de disartria, la afasia en si no es un trastorno articulatorio como

resultado de lesiones en las areas y vias motoras del habla (Ardila, 2005).

Como se ha visto, la afasia es una alteracion del lenguaje provocada por
dafios en areas especificas del cerebro que regulan su produccion y
comprension, asi como sus elementos constitutivos (conocimiento semantico,
fonoldgico, morfolégico y sintactico). A pesar de ello, los diferentes tipos de
afasia pueden afectar a estos componentes de manera heterogénea,

dependiendo de la localizacion de la lesion (Ardila, 2005).

5.2 Causas

Las patologias neurologicas pueden alterar el funcionamiento normal del
cerebro. Entre las principales afecciones que pueden provocar problemas en el
lenguaje se encuentran los Accidentes Cerebro Vasculares (ACV),
Traumatismos Craneoencefalicos (TCE), los tumores cerebrales, las infecciones
del sistema nervioso, las enfermedades relacionadas con la nutricion y el
metabolismo y, las enfermedades degenerativas (Helm-Estabrooks y L. Albert,
2005).

5.3 Clasificacion de la afasia
Segun Ardila (2005), la clasificacion de la afasia se ha basado en

diferentes criterios a lo largo de los afios.

Algunas de las clasificaciones mas reconocidas incluyen la propuesta por

Luria en el afilo 1980 (Ardila, 2005) que divide las afasias en diversos tipos
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basados en el nivel de lenguaje alterado. Propone seis tipos de trastornos
afasicos, incluyendo disturbios en la discriminacion fonémica, en la memoria
|éxica, en la comprension de las relaciones entre palabras, en la seleccion léxica,
en la realizaciobn de movimientos finos requeridos para hablar y en la iniciativa
verbal (Ardila, 2005).

La propuesta por el grupo de Boston establece una distincion entre la
afasia de Broca, la afasia de Wernicke y la afasia de conduccion, basandose en
la propuesta inicial de Wernicke y la descripcion de Lichtheim sobre la

desconexion entre las areas motoras y sensoriales del lenguaje (Ardila, 2005).

También existen otras que proponen clasificaciones adicionales para
distintos subtipos de la afasia, como la afasia de conduccion, la afasia
transcortical, la afasia de Wernicke y la afasia de Broca, con el objetivo de
identificar tomografias diferentes, manifestaciones clinicas y trastornos

asociados especificos para cada tipo de afasia (Ardila, 2005).

También existen unos tipos de afasia menos frecuentes, documentadas
por Gonzélez Léazaro y Gonzélez Ortuiio (2024), denominadas afasias
especiales, por esta razon al estudiarlas resulta mas complicado establecer

comparaciones entre las investigaciones y generalizar los hallazgos.

Entre estas afasias especiales se encuentran la Afasia Cruzada, la Afasia
subcortical y la Afasia Progresiva Primaria. Se consideran especiales, ya sea por
su evolucién o por la localizacion de la lesion que las produce (Gonzalez Lazaro
y Gonzalez Ortufio, 2024).

La Afasia Cruzada se produce por una lesion en el hemisferio izquierdo
ipsilateral a la mano dominante cuyos criterios diagnosticos son la presencia de
afasia, la preferencia manual diestra, evidencia de lesion en el hemisferio
derecho, hemisferio izquierdo estructuralmente integro, ausencia de lesiones
cerebrales en la infancia y ausencia de un familiar cercano ambidiestro o zurdo

(Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

La Afasia Subcortical es una alteracion en el lenguaje asociado a un dafio

en las estructuras subcorticales, principalmente el talamo y los ganglios basales.
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La etiologia mas frecuente es de origen vascular, pudiendo ser esta hemorragica

0 isquémica (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

La afasia que se estudia en esta investigacion y que se desarrollara a
continuacion, no entra dentro de las clasificaciones ordinarias debido a su

etiologia neurodegenerativa segun Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio (2024).

6 Afasia Progresiva Primaria
6.1 Concepto

La Afasia Progresiva Primaria (APP) es wuna enfermedad
neurodegenerativa incluida en el grupo de las Demencias Frontotemporales, en
la variante linglistica, que se caracteriza por presentar un deterioro gradual y
lento del lenguaje como anico sintoma, mientras que el resto de las habilidades
cognitivas se mantienen intactas o con una leve afectacion durante al menos uno
o dos afios después del inicio de la enfermedad (Gonzélez Lazaro y Gonzalez
Ortuiio, 2024).

Conforme avanza el tiempo, se observan cambios que conducen a un
deterioro significativo en las etapas avanzadas de la enfermedad, afectando a la
lectura y escritura de una manera progresiva (Gonzélez Lazaro y Gonzéalez
Ortufio, 2024).

Como criterios de exclusion, la disfuncion del lenguaje no debe ser de
origen vascular, tumoral o de un trastorno psiquiatrico como ansiedad o
depresion. Ademas, no se considera APP si el sintoma prominente al inicio de la
enfermedad no es linglistico, sino relacionado con comportamientos o
habilidades cognitivas distintas, como la memoria episédica o la memoria verbal
(Gonzéalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

Los criterios diagnésticos de la Afasia Progresiva Primaria segun

Mesulam son:

Criterios de inclusién Criterios de exclusién

(deben ser todos positivos) (deben ser todos negativos)

. ) Las carencias no se pueden explicar
La caracteristica que mas destacada )
N _ por la presencia de otro trastorno no
es la dificultad con el lenguaje )
degenerativo
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Estas carencias son la razon principal | EI trastorno no se explica por la
de las alteraciones en las actividades | presencia de una patologia

de la vida cotidiana psiquiatrica

Las alteraciones iniciales son
La afasia debe ser el déficit mas | memoria visual, episodica o funcion

pronunciado en el comienzo y durante | visuo-perceptiva

las fases iniciales de la enfermedad Alteracion  conductual inicial vy

prominente

Tabla 1. Fuente: Serra-Mestres (2017)

6.2 Causas

La APP es el resultado del deterioro gradual de distintas areas del cerebro
debido a una neuropatologia, como la enfermedad de Alzheimer (EA) o la
demencia frontotemporal (DFT), tratdndose la APP de un tipo de esta demencia
(Sanchez Gil etal., 2023). En estas condiciones, los pacientes pueden
experimentar una pérdida progresiva del lenguaje, siendo la afasia solo una parte
del deterioro general, apareciendo de manera tardia y menos destacada que
otras afectaciones cognitivas. Se puede decir que estos pacientes sufren de una
afasia progresiva, pero no de APP. Este término se utiliza solo cuando la
alteracion del lenguaje es la Unica manifestacion significativa a lo largo de la

enfermedad (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

6.3 Etapas
La evolucién de la APP segun Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio (2024) se

divide en cuatro etapas:

1. Primera etapa: preclinica o asintomatica.

2. Segunda etapa: comienzan a aparecer los primeros signos y sintomas,
como dificultades para recordar nombres propios, términos especificos o
palabras menos comunes, asi como problemas en la conjugacion verbal,
errores de escritura y apraxia verbal leve.

3. Tercera etapa: las alteraciones linguisticas son mas evidentes durante
una evaluacion del lenguaje, mientras que las capacidades no verbales

son normales o con una ligera alteracion. Pueden realizar actividades de
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vida diaria, pero tienen dificultades en tareas que implican el uso del
lenguaje, como seguir 6rdenes o escribir textos.

4. Cuarta etapa: segun avanza la enfermedad, se deterioran otras funciones
cognitivas, conductuales y motoras, mientras que el lenguaje presenta un

deterioro severo.

6.4 Pruebas para el diagnostico y tratamiento

Para el diagnéstico de la Afasia Progresiva Primaria hay una
fundamentacion en la valoracion clinica. Pero, también las pruebas de
neuroimagen con TC o RM son cruciales para descartar otras causas o para

respaldar el diagnéstico (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

En algunos casos, el uso de los biomarcadores de imagen, como la
Tomografia con Emision de Positrones (PET) con fluorodexiglucosa o trazadores
amiloide o liquido cefalorraquideo, recogido mediante puncién lumbar, pueden
ser de gran ayuda para confirmar el diagnostico (Matias-Guiu, J.A., Garcia-
Ramos, R. 2012).

En determinadas ocasiones, algunas mutaciones genéticas se asocian
con esta afasia, por ello es importante investigar los antecedentes familiares del
paciente (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

En la actualidad, no existe un tratamiento farmacolégico eficaz en el
tratamiento de esta patologia. Por otro lado, investigadores sugieren que los
individuos con APP, en especial APPF podrian experimentar mejoras
significativas a través de programas de rehabilitacién del lenguaje llevado a cabo
por un logopeda y un apoyo psicolégico para sus familiares (Garcia, C. G., y
Lancho, M. C. P. 2019).

El programa de rehabilitacién logopédica en patologias degenerativas
implica un proceso terapéutico mediante el cual se crea un programa de
intervencion dirigido a compensar, estimular o sustituir las funciones
comunicativas que el paciente necesita para poder procesar la informacion que
recibe del entorno, permitiéndole mejorar el funcionamiento y rendimiento en las

actividades de la vida diaria (De las Heras Minguez y Lopez, 2018).
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6.5 Afasia Progresiva Primariay Logopedia
En el tratamiento de la afasia participan diversos profesionales, entre ellos

destaca la labor del Logopeda.

La logopedia es una profesion sanitaria regulada y reconocida que se
encarga de la prevencion, deteccion, evaluacion, diagnostico, tratamiento y
rehabilitacion de las alteraciones en la comunicacion y las funciones orales no
verbales, tanto en nifios como en adultos (Consejo General de Colegios de
Logopedas., (s.f.)).

Este profesional de la salud se dedica a una amplia gama de éareas
relacionadas con la comunicacion humana y sus alteraciones, incluyendo la
rehabilitacion global que abarca aspectos médicos, neuropsicoldgicos y sociales

(Consejo General de Colegios de Logopedas., (s.f.)).

6.6 Clasificacion de la Afasia Progresiva Primaria

Segun Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortuiio (2024), existen diferentes formas
en las que el lenguaje de los pacientes con APP puede verse afectado, siendo
reconocidas tres variantes principales segun su presentacion clinica, los
patrones de atrofia y los hallazgos neuropatolégicos observados, los cuales se

detallan a continuacion:

6.6.1 Variante no fluente o agramatical (APPNF/A)

Gonzélez Lazaro y Gonzélez Ortufio (2024) entienden que en la variante
no fluida o agramatical de la APP los pacientes tienen un lenguaje poco claro y
lento, con dificultad para hablar. A menudo tienen problemas como apraxia
verbal y cometen errores al hablar con distorsiones, omisiones, sustituciones e
inserciones de sonidos, esto afecta a la entonacion al hablar. Algunos pacientes
también pueden padecer disartria. Estos sintomas pueden llevar a la incapacidad

de hablar, es decir, al mutismo.

La comprension del lenguaje se ve afectada especialmente en oraciones
complejas, pero la comprension de palabras se mantiene. La dificultad para
recordar acciones es mas notable que la dificultad para recordar objetos.
También pueden cometer errores al intentar pronunciar palabras y dar una pista
fonologica (decir la primera silaba), puede ser de ayuda (Gonzéalez Lazaro y
Gonzalez Ortufio, 2024).
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En la lectura, la comprension de textos se encuentra afectada por la
dificultad para entender la estructura gramatical. Pueden cometer errores al leer
pseudopalabras o palabras poco comunes y tienen problemas con palabras
concretas. En la escritura cometen errores con la gramética y pueden omitir o

sustituir letras (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

Esta variante se debe a anomalias en el area de broca en el cerebro. Con
el tiempo pueden desarrollarse problemas adicionales como dificultades para
tragar (disfagia), problemas motores como rigidez en los movimientos y falta de
equilibrio. Asi como trastornos en el comportamiento como depresion y apatia.
En la mayoria de los casos, esta variante se relaciona con cambios patoldgicos
por degeneracion lobular frontotemporal (Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio,
2024).

Para el estudio de esta primera variante se muestran tres casos clinicos:

El primero aborda el caso (primer paciente (1)) de una mujer diestra de 67
afos, que presenta problemas en el lenguaje desde hace dos afios y medio,
ademas tiene dificultades en la evocacién de palabras (anomia), una marcada
disminucion del lenguaje y muestra agresividad como sintoma comportamental

(Fonseca-Silva y Arias-Ramirez, 2020).

Como pruebas diagnoésticas, se realizé una resonancia magnética que
resulté en una atrofia cortical asimétrica temporal izquierda y frontal, provocando
el diagndstico de Afasia Progresiva Primaria no fluente (Fonseca-Silva y Arias-
Ramirez, 2020).

El segundo caso (segundo paciente (2)) trata de un hombre de 65 afos.
Este presenta una disminucion en la interaccion social, por lo que se manifiesta
timido y callado, con un lenguaje poco fluido, muestra problemas en la evocaciéon
(anomia), habla con palabras o frases cortas, cambio en la entonacion, alteracion
del lenguaje escrito, apraxia verbal y como sintoma relacionado con el
comportamiento se encuentra la irritabilidad en este paciente (Urazan et al.,
2023).

Como pruebas diagnosticas se ha realizado una evaluacion

neuropsicolégica y test de evaluacion cognitiva de Montreal (MoCa) obteniendo

16



como resultados que el paciente presenta alteracion en los procesos de
funcionamiento ejecutivo y lenguaje, un lenguaje hipofluente, agramatismos,
parafasias fonoldgicas y semanticas y abstraccion verbal, ademas de dificultad
en el control de los impulsos. En el test MoCa se observa comprometida la
atencion, el lenguaje y el recuerdo diferido (Urazéan et al., 2023).

Todo ello da lugar al diagnéstico, se trata de una Afasia Progresiva
Primaria no fluente o agramatical, con sintomas comportamentales y motores

asociados (Urazan et al., 2023).

El tercer caso (tercer paciente (3)) trata de un hombre de 75 afios, que
presenta dificultad para expresarse y nombrar objetos, anomia, pérdida de la
iniciativa, en el lenguaje espontaneo se observa una disminucién de la fluencia
y pausas por disnomia, alteraciones en la repeticion y alteraciones motora. Como
sintoma comportamental se encuentra la apatia y labilidad emocional (Gonzalez
Caballero, M.G. 2014).

Como pruebas diagnésticas se ha realizado una analitica con TSH, Bi2y
folato, cuyos resultados salieron normales. Y una exploracién neuropsicolégica,
con el test de Barcelona se obtuvo que la atencion selectiva estaba mantenida y
dividida, orientacion temporal y espacial, memoria episddica inmediata y diferida,
memoria semantica y de trabajo y las funciones ejecutivas conservadas
(Gonzalez Caballero, M.G. 2014).

El diagnéstico de este paciente es Afasia Progresiva Primaria no fluente

0 una posible demencia frontotemporal (Gonzalez Caballero, M.G. 2014).

En la siguiente tabla se muestran las caracteristicas de los pacientes que
se han visto anteriormente, el paciente 1 se corresponde con el primer caso, el
paciente 2 se corresponde con el segundo caso Yy el paciente 3 se corresponde

con el tercer caso.
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CARACTERISTICA RASGO PACIENTE

Disminucion 1

Poco fluido, apraxia

verbal, palabras y frases 2
cortas
Lenguaje espontaneo Dificultad para
expresarse 3
Disminucion fluencia y
pausas 3
Agramatismos 2
Comprension
Denominacion Anomia 1,2y3
Repeticion Alterado 3
Lectura y escritura Alterado 2
Trastornos asociados Alteracion motora 3
Atrofia cortical
Area cerebral afectada asimétrica temporal 1

izquierda y frontal

Tabla 2. Fuentes: Fonseca-Silva y Arias-Ramirez (2020); Urazan et al.
(2023); Gonzalez Caballero, M.G. (2014).

6.6.2 Variante fluente o seméantica (APPF/S)

Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio (2024) defienden que las
caracteristicas principales de esta variante incluyen la dificultad para recordar
palabras y comprenderlas cuando se presentan de forma individual. Sin
embargo, la capacidad de expresarse con fluidez, articular correctamente,
mantener la gramatica adecuada y repetir palabras se mantienen intactas. A
diferencia de otras variantes, la anomia en este caso se manifiesta de manera
mas grave, especialmente en comparacion con otras habilidades linguisticas.
Esta dificultad se hace evidente en la conversacion diaria y en ejercicios en los
gque se deben nombrar objetos especificos, especialmente aquellos poco

comunes o aprendidos recientemente.

Como resultado, los pacientes suelen utilizar palabras incorrectas o

descripciones largas y evasivas para referirse a algo en concreto (circunloquios).
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Con el tiempo, el lenguaje de estos pacientes se vuelve menos preciso y
detallado, perdiendo su contenido informativo. Estos problemas léxicos son el
resultado de la pérdida gradual del significado y de la relacion entre las palabras.
Debido a esto, las pistas fonolégicas y las sugerencias para ayudar al paciente
a recordar la palabra correcta suelen resultar poco Utiles (Gonzalez Lazaro y
Gonzalez Ortufio, 2024).

El problema radica en la comprensién de palabras y la dificultad para
recordarlas. Se relaciona con un trastorno de la memoria que afecta a la
capacidad de reconocer personas y objetos sin importar la manera en que se
presenten. Esta dificultad se manifiesta al tratar de identificar a personas
conocidas o al establecer asociaciones entre objetos y palabras. A medida que
avanza la pérdida de conocimiento semantico, es posible que los pacientes
desarrollen agnosia visual. Con el tiempo, la dificultad para comprender lo que
se escucha se vuelve mas pronunciada, afectando también a la capacidad de
comprender oraciones y discursos complejos (Gonzélez Lazaro y Gonzalez
Ortuiio, 2024).

En el &mbito de la escritura se pueden notar dificultades en la ortografia y
la lectura de palabras irregulares en pacientes con alexia y agrafia superficial.
Estos individuos tienen que recurrir a la conversion de sonidos a letras al leer y
al escribir, lo que resulta una lectura lenta. Al escribir en espariol, esta dificultad

se manifiesta como disortografia (Gonzéalez Lazaro y Gonzélez Ortufio, 2024).

Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio (2024) estudian que, desde el punto
de vista anatdmico, esta variante esta relacionada con una atrofia en la parte
ventral y lateral de los I6bulos temporales, especialmente en el hemisferio

izquierdo.

A diferencia de otras variantes, en el aspecto semantico pueden existir
alteraciones en el comportamiento y la cognicion social desde etapas tempranas.
Estas manifestaciones como desinhibicion e irritabilidad, agitacion y otras estan
directamente relacionadas con la zona cerebral afectada. Es crucial que aquellos
gue conviven con el paciente comprendan esta conexién y cuenten con apoyo
para manejar de la mejor manera posible los cambios conductuales

mencionados (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).
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En la mayoria de los casos, la base neuropatolégica de esta condicion es
una degeneracion lobular frontotemporal (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio,
2024).

Para el estudio de esta segunda variante se muestran tres casos clinicos:

El primer caso (primer paciente (1)) se trata de un hombre diestro de 57
afos, que presenta como principales sintomas frases mal construidas, conversa
menos con su entorno y realiza comentarios intransigentes, ademas de una

dificultad en la evocacién de sustantivos concretos (Gonzélez et al., 2007).

Como pruebas diagnésticas se ha realizado un TAC, obteniendo una
moderada involucion en predominio frontotemporal izquierdo; un Spect, donde
se obtuvo una hipoperfusion en esa misma zona mas evidente en la corteza
medial anterior de grado moderado. El test Minimental, en el cual fracaso en
atencion, calculo y evocacion; matrices progresivas coloreadas de Raven y copia
de la Figura compleja de Rey, en las cuales se obtuvieron fallos en la escritura,
memoria, atencion y conceptualizacion. El diagnostico del paciente es una Afasia

Progresiva Primaria fluente (Gonzalez et al., 2007).

El segundo caso (2) es un estudio comparativo de personas con Afasia
Progresiva Primaria de variante semantica, por lo tanto, ya estan diagnosticadas
con esta patologia. La media de edad de los pacientes es de 70 afios y hay 5
mujeres y 3 hombres (Martinez-Cuitifio et al., 2018).

Como pruebas diagndsticas se han realizado el Test de Boston, el test de
Piramides y Faraones y la Bateria de Evaluacion de la afasia (Martinez-Cuitifio
et al., 2018).

El tercer caso (tercer paciente (3)) es un hombre de 77 afios que presenta
dificultad progresiva en denominacion de objetos, calles y nombres propios (La
Mente Léxica, 2022).

Como pruebas diagnosticas se le realiza el test de Boston en los afos
2019, 2020y 2021, atendiendo a la evolucion. En 2019, emite de forma correcta
y espontanea sin necesidad de ayuda de claves fonéticas ni semanticas; en 2020
se repiten los resultados; y en 2021 denomina correctamente, pero necesita

ayuda de claves fonologicas. También, se le realiza una subprueba de

20



denominacion del CAMDEX-R en el afio 2019 en la que obtiene una puntuacion
de 2y en 2020 y 2021 obtiene una puntuacion mas baja de 1 (La Mente Léxica,
2022).

Como diagnéstico, sumando los resultados de las pruebas y sintomas del
paciente, se declara que padece Afasia Progresiva Primaria fluente (La Mente
Léxica, 2022).

En la siguiente tabla se muestran las caracteristicas de los pacientes que
se han visto anteriormente, el paciente 1 se corresponde con el primer caso, el
paciente 2 se corresponde con el segundo caso y el paciente 3 se corresponde

con el tercer caso.

CARACTERISTICA RASGO PACIENTE
_ ] Conversa menos 1
Lenguaje espontaneo
Comprension
Dificultades evocacion
sustantivos concretos !
Denominacion Dificultad progresiva
denominacion de
objetos, calles y 3
nombres propios
Repeticion
Lectura y escritura Fallo en escritura 1
Trastornos asociados Irritabilidad 1
Moderada involucion del
Area cerebral afectada predominio 1
frontotemporal izquierdo

Tabla 3. Fuentes: Gonzalez et al. (2007); Martinez-Cuitifio et al. (2018);
(La Mente Léxica, 2022).
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6.6.3 Variante logopénica (APPL)

Gonzalez Lazaro y Gonzélez Ortuiio (2024) determinan que esta variante
se caracteriza por una disminucién en la capacidad de repetir palabras y acceder
al vocabulario. En estas situaciones, la produccion del lenguaje espontdneo es
lenta, con pausas y titubeos frecuentes para encontrar las palabras adecuadas.
Se pueden observar errores en la pronunciacién de palabras, asi como rodeos
verbales. La ayuda con la letra o silaba inicial puede facilitar la evocacion de las
palabras, aunque la articulacion, la estructura gramatical y la comprension de

palabras, frases y oraciones cortas se mantienen.

Con el tiempo se ve afectada la comprension de oraciones mas largas y
complejas, especialmente en el lenguaje escrito. Los pacientes pueden
presentar dificultades con la estructura fonologica y la lectura, mostrando
problemas al escribir palabras inventadas o poco comunes. Esto se debe a la
dificultad en utilizar las reglas de conversion de letras en sonidos (Gonzélez

Lazaro y Gonzalez Ortuiio, 2024).

Los problemas e incomprension y repeticion de oraciones, asi como
errores en denominacion, lectura y escritura relacionada con dificultades
fonoldgicas, sefialan una afectacion central en la memoria auditiva verbal a corto
plazo y en el procesamiento fonolégico. Un dato relevante que respalda esta
teoria es la mayor prevalencia de la variante logopénica en individuos que
tuvieron problemas de aprendizaje en la infancia, como la dislexia (Gonzalez

Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

Los estudios de neuroimagen muestran atrofia en areas especificas del
cerebro, como la zona temporoparietal izquierda, las circunvoluciones
temporales, superiores y medias, asi como las circunvoluciones, supramarginal
y angular. También se observa afectacion al hipocampo izquierdo debido a su
localizacion de dafio. Ademas de las dificultades linguisticas, es comun la
presencia de acalculia, apraxias y problemas en las capacidades visuales

espaciales (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

La neuropatologia mas comun asociada con estas alteraciones es la
Enfermedad de Alzheimer, lo que implica también problemas en la memoria

episodica. Con el tiempo, los pacientes pueden desarrollar afasia global. En
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etapas avanzadas pueden presentar problemas de comportamiento como

ansiedad, irritabilidad y agitacion (Gonzalez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

Esta variante de la APP se relaciona con la EA de forma especial, ya que en
algunos casos la APPL evoluciona hasta convertirse en EA (De las Heras

Minguez y Lopez, 2018).

Para el estudio de esta tercera y Ultima variante se muestran tres casos

clinicos:

El primer caso (primer paciente (1)) se trata de una mujer diestra de 75
afos, que presenta anomia, pero tiene la Gramatica y la Semantica preservadas
(Cabrera-Martin et al., 2016).

Las pruebas diagnésticas realizadas en este primer caso son una
resonancia magnética cuyos resultados son normales y FMRI BOLD donde se
observa un compromiso en funciones cognitivas superiores, especialmente en
memoria y lenguaje; la paciente es diagnosticada de Afasia Progresiva Primaria

variante logopénica (Cabrera-Martin et al., 2016).

El segundo caso (segundo paciente (2)) se trata de una mujer diestra de
82 afios con lenguaje poco fluido, bloqueos, memoria episddica y orientacion
espacial alteradas (Puertas-Martin et al., 2009).

Se le realiza como pruebas diagnésticas el test de Boston, la Bateria
neuropsicolédgica de Barcelona y el mini examen cognitivo (MEC), obteniendo
como resultados una alteracion en las capacidades linguisticas (Puertas-Martin
et al., 2009).

El paciente, tras explorar los sintomas y realizar las pruebas pertinentes,
es diagnosticado de Afasia Progresiva Primaria variante logopénica (Puertas-
Martin et al., 2009).

El tercer caso (tercer paciente (3)) es una mujer diestra de 54 afios que
presenta dificultad en el lenguaje, que cada vez habla menos, con lentificacion
en el lenguaje. Con respecto a los sintomas comportamentales presenta labilidad

emocional y cambios de humor (Baeza et al., 2012).
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Como pruebas diagnésticas se le realizan el test de Boston, obteniendo
dificultad cuando aumentan la longitud y la complejidad de las oraciones. La
Evaluacion Cognitiva de Montreal (MOCA) presenta dificultades en célculo,
lenguaje, recuerdo diferido y orientacion y matrices progresivas coloreadas de
Raven sefialando que tiene un lenguaje fluente con anomia y paragramatismos
(Baeza et al., 2012).

Después de explorar los sintomas y realizar las pruebas pertinentes al
paciente, es diagnosticado de Afasia Progresiva Primaria variante logopénica
(Baeza et al., 2012).

En la siguiente tabla se muestran las caracteristicas de los pacientes que
se han visto anteriormente, el paciente 1 se corresponde con el primer caso, el
paciente 2 se corresponde con el segundo caso y el paciente 3 se corresponde

con el tercer caso.

CARACTERISTICA RASGO PACIENTE
Lenguaje poco fluido 2
_ ] Bloqueos 2
Lenguaje espontaneo N :
Lentificacion lenguaje 3
Cada vez habla menos 3

Comprension

Denominacion Anomia 1

Repeticion

Lectura y escritura

Orientacion especial

Trastornos asociados 2
alterada
Cambios de humory
labilidad emocional 3
Dificultad en calculo 3

Area cerebral afectada

Tabla 4. Fuentes: Cabrera-Martin et al. (2016); Puertas-Martin et al.
(2009); Baeza et al. (2012).
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Tras lo expuesto, es importante abordar en esta investigacion que la
relacion entre la Afasia Progresiva Primaria y la Demencia es un tema de debate,
autores como De las Heras y Simon (2018) afirman que las variantes APPNF y
APPF se encuentran dentro de la variante linglistica de la DFT, mientras que la
variante APPL se relaciona con la EA.

A continuacioén, se aborda esta cuestion con mas detalle.

7 Afasia Progresiva Primariay Demencia

7.1 Diferencias

Helm-Estabrooks y L. Albert (2005) defienden que la demencia se
caracteriza por un deterioro gradual de las funciones cognitivas, cambios en la
personalidad y la conducta, asi como dificultades en la adaptacion social y

psicosocial.

Por otro lado, Gonzélez Lazaro y Gonzéalez Ortufio (2024) entienden
como Afasia Progresiva Primaria el deterioro neurodegenerativo gradual y lento
del lenguaje como sintoma Unico, mientras que se mantienen intactas o con una
leve afectacion el resto de habilidades cognitivas durante al menos dos afios

después del inicio de la enfermedad.

Las demencias son tipos muy comunes de enfermedades
neurodegenerativas, caracterizadas con el deterioro o muerte de las células

cerebrales. Segun medlineplus (2021) entre ellas se encuentran las siguientes:

- Enfermedad de Alzheimer (EA): tipo de demencia mas comun entre las
personas mayores. Se forman placas y ovillos en el cerebro debido al
crecimiento anormal de proteinas como la beta-amiloide. Es, a su vez,
una pérdida de conexion entre células nerviosas del cerebro.

- Demencia con cuerpos de Lewy: presenta sintomas de movimiento junto
a la demencia, son depdésitos andmalos de una proteina en el cerebro.

- Demencias frontotemporales: se ocasionan cambios en el I6bulo frontal y
temporal del cerebro, dando lugar a sintomas conductuales, linguisticos y
emocionales. Dentro de esta demencia existen dos tipos, la demencia

frontal y la demencia temporal.
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Demencia vascular: causada por alteraciones en el flujo sanguineo
cerebral, usualmente de un accidente cerebro vascular o arterioesclerosis
Demencia mixta: implica presencia simultanea de dos o mas tipos de

demencia, como EA y la demencia vascular en un mismo individuo.

Como se ha mencionado anteriormente, la Afasia Progresiva Primaria segun

Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortuiio (2024), estd compuesta de tres variantes

distinguidas por los hallazgos neuropatoldgicos, los patrones de atrofia y las

manifestaciones clinicas, estas son:

Variante agramatical o no fluente: se caracterizan por tener dificultades
en la expresion (agramatical) y en ocasiones con apraxia verbal. La region
del cerebro que se encuentra afectada es la zona frontoinsular posterior
izquierda (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012; Gonzélez Lazaro y
Gonzalez Ortuiio, 2024).

Variante fluente o semantica: tienen dificultades en la comprensién de
palabras y presentan problemas graves en la denominacion. La zona
anterior de los Iébulos temporales son las regiones del cerebro que se
encuentran afectadas en esta variante (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos,
R. 2012; Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

Variante logopénica: encuentran mayores dificultades en la memoria de
trabajo verbal y la region del cerebro afectada es la zona temporoparietal
izquierda (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012; Gonzélez Lazaro y
Gonzalez Ortuiio, 2024).

El Alzheimer, por su parte, es una enfermedad neurodegenerativa que

afecta a la memoria y al funcionamiento cognitivo de las personas. Su

diagndstico requiere pruebas neuropatologicas especificas para confirmar la

presencia de ciertas caracteristicas patolégicas en el cerebro (Helm-Estabrooks
y L. Albert, 2005).

Recientemente, se utiliza el término Demencia Frontotemporal para

identificar formas de demencia diferentes de la Enfermedad de Alzheimer

estandar. Se ha comprobado que afectan sobre todo al I6bulo frontal y a los

I6bulos temporales (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).
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Se distinguen dos variantes principales de esta demencia frontotemporal:
la frontal y la temporal. La variante frontal puede estar asociada con diversas
enfermedades, como la enfermedad de Pick, la degeneracion corticobasal, la
gliosis subcortical progresiva o la enfermedad de Alzheimer de tipo frontal. Los
sintomas incluyen cambios en la personalidad y en la conducta, problemas en el
movimiento y en la marcha, déficit de atencion y en funciones ejecutivas (Helm-
Estabrooks y L. Albert, 2005).

Por otro lado, la variante temporal se conoce como la demencia semantica
y se caracteriza por trastornos en la memoria semantica manifestados como
afasia fluida progresiva y dificultades en la comprension. A diferencia de los
pacientes con Enfermedad de Alzheimer, en esta variante la memoria episédica
se mantiene relativamente preservada. Los estudios de neuroimagen en la
Demencia Frontotemporal muestran una marcada atrofia en el I6bulo temporal,

especificamente en la variante temporal (Helm-Estabrooks y L. Albert, 2005).

Tras haber expuesto el concepto y la tipologia perteneciente a la
demencia (EA y DFT) y a la Afasia Progresiva Primaria se van a mostrar otros

aspectos comparativos que pueden tener en comun 0 no ambas patologias.

Una de ellas es la EA que afecta a la poblacién mayor de 65 afios, con
una prevalencia de 1,07% en personas de entre 65 y 69 afios, de un 3,4% en
personas entre 70 y 74 afos, de un 6,9% en personas de entre 75y 79 afos, de
un 12,1% en personas de entre 80 y 84 afos, de un 20,1% en personas de entre
85y 89 afios y de un 39,2 en personas de mas de 90 afios, como se observa en
los datos, donde existe una relacidon directa entre edad y prevalencia, es decir,
cuanto mayor es la edad, mayor es la proporcién de personas con EA (Gonzalez
Ingelmo, 2019).

Los sintomas mas caracteristicos son la afectacion de la memoria y del
funcionamiento cognitivo. Presenta etiologia desconocida, en algunos casos se
cree que interviene el factor genético, pero no existen pruebas fehacientes que

confirmen estas teorias (Gonzalez Ingelmo, 2019).

Para la deteccion y diagnostico de la EA se utiliza la exploracion
neuroldgica, la Resonancia Magnética (RM), la Tomografia computarizada

(PET), el andlisis de sangre para descartar otras patologias y los biomarcadores
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en liquido cefalorraquideo, que se obtiene con una puncion en la zona lumbar
(Mayo Clinic, 13 de febrero de 2024).

Otro tipo de demencia que es importante destacar en esta comparativa es
la DFT, aparece en pacientes de entre 50 y 60 afios y con una prevalencia de 15
a 22 casos cada 100.000 habitantes, se caracteriza por cambios en la conducta

y en la personalidad, en cuanto al lenguaje hace uso de circunloquios, porque

también presenta anomia (Lillo, Z.P., MD, PHD, Leyton, M.C., MD, PHD, 2016).

Surge de una afectacion en el I6bulo frontal y temporal y para la deteccion
y diagnostico de la DFT se utiliza la RM, VBM (voxel-based morphometry) y
mapeo de grosor cortical, ademas de SPECT y FDG-PET (Lillo, Z.P., MD, PHD,
Leyton, M.C., MD, PHD, 2016).

Por ultimo, la APP aparece entre los 50 y los 60 afios, aunque existe
controversia con esta cifra y algunos autores extienden el rango hasta los 70
afos, en este tipo de afasia se produce una alteracion del lenguaje lenta y
gradual (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

Surge de una afectacion en la zona frontoinsular posterior izquierda
cuando se trata de APP no fluente, de una afectacion en la zona anterior de los
I6bulos temporales cuando pertenece a una APP fluente y de una afectacion en
la zona temporoparietal izquierda cuando se trata de una APP logopénica
(Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

Para la deteccion y diagnéstico de la APP se emplea un examen cognitivo
del lenguaje, una RM, una PET vy los biomarcadores en liquido cefalorraquideo
(Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

A la hora de realizar el diagnéstico de estas tres patologias, se observan
gue varios de los métodos de deteccion son comunes, entre ellos las pruebas de
imagen como la RM y la PET. Otros solo coinciden en EA y en la APP como la
exploracion neurolégica y el analisis de los biomarcadores en liquido

cefalorraquideo, ademas de las nombradas anteriormente.

Esta informacion presentada se ve de manera mas clara en la siguiente

tabla:
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DEMENCIA
APP
EA DFT
65-69 anos:
1.07%
70-74 afos: 3,4%
75-79 anos: 6,9%
15/22 casos El 20% de los
80-84 anos:
PREVALENCIA 12 1% cada 100.000 | casos de DFT, se
,1%
habitantes trata de una APP
85-89 afios:
20,1%
Mas de 90 afios:
39,2%
POBLACION A partir de los 65
50-60 afos 50-60 afnos
AFECTADA afnos
- Memoria y
funcionamient
0 cognitivo
alterado
- Errores
semanticos - Cambios de
(parafasias conducta y
. fonologicas y personalida .
SINTOMAS o Alteracion del
. semanticas) d )
CARACTERISTICO lenguaje lenta y
- Errores en el |- Uso de
S _ . | gradual
discurso circunloquio
(paragramatis S
mos) - Anomia
- Degradacion
del
almacenaje
de los
significados
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de las

palabras

Desconocido o

Afectacion

- APP no

fluente: zona
frontoinsular
posterior

izquierda

- APP fluente:

zona anterior

ETIOLOGIA por factores |6bulo frontal y i
. de los I6bulos
genéticos temporal
temporales
- APP
logopénica:
zona
temporopariet
al izquierda
Exploracién Resonancia | Examen cognitivo
neuroldgica Magnética del lenguaje
VBM (voxel-
_ based .
Resonancia Resonancia
. morphometry) .
Magnética Magnética
y mapeo de
grosor cortical
, Tomografia Tomografia
DETECCION . .
computarizada SPECT computarizada
(PET) (PET)
o Biomarcadores
Andlisis de _
FDG-PET en liquido
sangre

cefalorraquideo

Biomarcadores
en liquido

cefalorraquideo
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Tabla 5. Fuentes: Lillo, Z.P., MD, PHD, Leyton, M.C., MD, PHD (2016).;
Gonzalez Ingelmo (2019); (Mayo Clinic, 13 de febrero de 2024); (Matias-Guiu,
J.A., Garcia-Ramos, R. 2012).

La EA, la DFT y la APP son enfermedades neurodegenerativas que
afectan al funcionamiento cognitivo y a la comunicacion del individuo, provocan
sintomas progresivos y afectan a la capacidad del individuo para llevar a cabo
tareas diarias. Ademas, afectan a personas mayores, aunque la DFT y la APP
afectan a individuos con edades mas tempranas (Helm-Estabrooks y L. Albert,
2005).

La EA es la forma mas comun de demencia y se caracteriza por la pérdida
progresiva de la memoria, el pensamiento y el lenguaje. También, pueden
presentar cambios en la conducta y en la personalidad. La DFT es un tipo de
demencia que afecta principalmente a la region frontal y temporal del cerebro,
provocando cambios de personalidad, conducta y lenguaje. La APP forma parte
de la variante lingliistica de la DFT y se caracteriza por la pérdida progresiva de
la capacidad para comprender y producir el lenguaje, manteniendo otras
funciones cognitivas intactas o con una leve alteracion (Helm-Estabrooks y L.
Albert, 2005; Gonzalez Lazaro y Gonzéalez Ortufio, 2024; De las Heras y Simon,
2018).

La APP se debe incluir dentro de las afasias especiales debido a que se
trata de una afasia poco frecuente, al analizarla resulta dificil la comparacion de
los resultados de las investigaciones (Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio,
2024).

Sin embargo, también forma parte de la demencia, ya que la APP se
encuentra dentro de la variante linglistica de la DFT, y la variante logopénica de

la APP se relaciona con la EA (De las Heras y Simén, 2018).

7.2 Casos

La EA se caracteriza por afectaciones en la memoria y por deterioro
cognitivo. Los sintomas particulares de la EA son los errores en el discurso,
paragramatismos, y errores semanticos, parafasias fonoldgicas y parafasias

semanticas (Mayo Clinic, 13 de febrero de 2024).
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A continuacién, se muestran dos fragmentos de un caso de EA, el primero
de paragramatismo y el segundo de anomia, ambos encontrados en este tipo de

demencia mencionado:

E: ¢ Como por ejemplo? /// Y por ejemplo/ nosotros como personas ¢,qué
podemos hacer en un bosque?

I: Pues al aire libre estar

E: ¢ Cuantos?
I: Seis y bastantes nietos
E: ¢ Mas o0 menos?

I: Eso no me acuerdo ya.

Caso de paragramatismo y anomia. Fuente: De la Cruz et al.
(2022).

La APP se caracteriza por alteraciones en el lenguaje, como la apraxia
verbal o alteraciones en la expresion (APPNF), dificultades de comprensiéon de
palabras y problemas de denominacién (APPF) y dificultades de memoria de
trabajo verbal o en la repeticion (APPL) (Gonzalez Lazaro y Gonzélez Ortufio,
2024).

Se presenta también un caso de fluidez alterada perteneciente a la APPL,
extraido de Meditutorias (2018):

I: El padre y la madre tienen un dia de campo [inaudible 00:00:03] mientras su
hijo, esta volando un cometa [inaudible 00:00:03] y [inaudible 00:00:05] owen

[inaudible 00:00:03] esta jugando umm en el lago.

Caso de anomia. Fuente: Meditutorias (2018).

En estos fragmentos se ha mostrado una comparacion del
paragramatismo y la anomia pertenecientes a la EA, en comparacién con un

fragmento de un caso de APPL, debido a que se ven semejanzas entre los dos.
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De las Heras y Simon (2018) sugieren la posibilidad de una evolucién de
la APP a la EA. Tedricamente se observa una correlacion entre los sintomas y
caracteristicas presentes en ambas patologias. Los estudios dicen que las
semejanzas entre ambas son la pérdida de vocabulario, cambio en la prosodia,

pérdida de fluidez y la dificultad de formar frases coherentes.

Para comprobar esta relacion se han analizado dos muestras de habla, el
paciente 1 presenta EA, mientras que el paciente 2 presenta APPL. Tratandose
de una muestra pequefia, es mas complejo encontrar sintomas. Sin embargo,
comprobamos que ambos pacientes tienen problemas en la fluidez del habla
debido a la presencia de anomia y ambos tienen pobreza en el lenguaje (De la
Cruz et al. 2022; Meditutorias, 2018).

8 Discusion y resultados

En esta investigacion se ha abordado el analisis de la Afasia Progresiva
Primaria (APP). Para llegar a ello se ha indagado en la afasia, un trastorno del
lenguaje que surge como consecuencia de lesiones cerebrales y que se
manifiesta a través de dificultades en la produccién, comprension y busqueda de
palabras. No se trata de un problema de memoria, ni de pensamiento, ni tampoco
esta relacionado con trastornos articulatorios. La afasia afecta a diferentes
componentes del lenguaje de forma diversa, dependiendo de la ubicacion de la
lesion del cerebro (Ardila, 2005).

En el contexto de las afasias especiales, las cuales reciben ese nombre
por su baja frecuencia se destaca la APP definida por Gonzalez Lazaro y
Gonzélez Ortuiio (2024), como un tipo de afasia caracterizada por el deterioro
gradual y progresivo del lenguaje, sin la presencia de otros déficits neuroldgicos
importantes. Este tipo de afasia tiene un origen neurodegenerativo y afecta
principalmente a areas cerebrales relacionadas con el lenguaje, el I6bulo frontal

y los l6bulos temporales.

Para poder afirmar que se trata de un caso de APP deben cumplir tres
criterios (Serra-Mestres, 2017), entre los que se encuentran que la caracteristica
mas destacada sea la dificultad en el lenguaje, que estas carencias se conviertan

en dificultades para realizar las actividades de la vida diaria y que la afasia debe
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ser el signo mas pronunciado en el comienzo y durante las fases iniciales de la

enfermedad.

Por otro lado, los criterios de exclusién son que la disfuncion del lenguaje
no debe ser atribuible a causas vasculares o tumorales, a trastornos
psiquiatricos, ni debe tener un inicio conductual o de otra habilidad cognoscitiva
como la memoria verbal o episddica, por lo que debe ser linguistica (Gonzalez
Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

En el diagndstico de la APP se fundamenta en la valoracion clinica,
considerando aspectos como la alteracion del lenguaje, la memoria, el
comportamiento y las funciones ejecutivas. Las principales pruebas de
neuroimagen son el TC o la RM, cruciales para descartar otras causas o para
respaldar el diagndstico. En algunos casos se utiliza los biomarcadores de
imagen, la Tomografia de Emisién de Positrones (PET) con fluorodexiglucosa o
trazadores amiloide o liquido cefalorraquideo (Matias-Guiu, J.A., Garcia-Ramos,
R. 2012).

Segun Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio (2024) la APP se subdivide
en tres variantes: la variante no fluente o agramatical, la variante fluente o
semantica y la variante logopénica, cada una con sintomas distintivos que
impactan en la produccion y comprension del lenguaje en los individuos

afectados.

La variante agramatical o no fluente se caracteriza por las dificultades en
la expresion y por la apraxia verbal; la variante fluente o semantica presenta
dificultades en la comprensién de palabras y tiene problemas graves en la
denominacion; la variante logopénica presenta dificultades en la memoria de

trabajo (Gonzélez Lazaro y Gonzalez Ortufio, 2024).

La APP puede enmarcarse como afasia al encontrarse dentro de las
afasias especiales, dada su naturaleza poco comun. No obstante, también puede
ser considerada como parte de las demencias, en virtud de que la APP esta
asociada a la variante linglistica de la DFT, y la variante logopénica de la APP

guarda relacion con la EA.
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9 Conclusiones

A continuacion, se presentan las conclusiones de este estudio derivadas de

la informacién recogida.

Se ha visto que la afasia es un sindrome neuroldgico originado por lesiones
cerebrales en areas especificas, como en la corteza cerebral, responsables de
la produccion y comprension del lenguaje. Estas lesiones en el cerebro
comprometen la integridad de las conexiones neuronales necesarias para
realizar las competencias linglisticas, de manera que la afasia esta
estrechamente ligada al funcionamiento de las estructuras cerebrales
especializadas en el procesamiento del lenguaje. Estas competencias
lingUisticas alteradas seran sobre lo que deba trabajar el logopeda en el posterior

tratamiento para paliar o revertir los sintomas.

La Afasia Progresiva Primaria es una enfermedad neurodegenerativa incluida
en el grupo de DFT variante linglistica, con afectacion en el lenguaje durante los
dos primeros afos, en este periodo las habilidades cognoscitivas se mantienen
intactas o0 con un leve deterioro, en mi opinibn en las patologias
neurodegenerativas la rapida deteccion y tratamiento logopédico precoz puede
ser determinante para la evolucién del paciente, ya que atenuando los sintomas
en los primeros estadios de la enfermedad, podra ralentizarse su evolucién,

ademas de mantener una mejor calidad de vida durante mas tiempo.

El diagndstico de la Afasia Progresiva Primaria se basa en la evaluacion
clinica, tomando en cuenta la presencia de sintomas como la dificultad con el
lenguaje, la pérdida de memoria, cambios en el comportamiento y problemas con
las funciones cognitivas. Se utilizan pruebas de imagen (RM y PET) para
identificar las zonas del cerebro afectadas, y la recogida de liquido
cefalorraquideo para confirmar el diagnaostico.

La Afasia Progresiva Primaria se divide en tres variantes, APP no fluente o

agramatical, APP fluente o semantica y APP logopénica.

Como se ha estudiado en esta investigacion, la APP es un tipo de afasia,

pero debido al parecido con algunos tipos de demencia como la EA y a que se
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incluye dentro de la variante linguistica de la DFT también esté relacionada con

la demencia.

Segun los estudios, se ha comprobado que la causa mas frecuente de APP
es la DFT, sin embargo, si lo desglosamos en las variantes se ha comprobado
que la APPF y la APPNF la causa principal es la DFT, mientras que la APPL su
causa principal es la EA, por tanto, cuando esta evoluciona puede pasar a ser
esta patologia.

Bajo mi criterio el tratamiento de esta afasia requiere la participacion de un
equipo multidisciplinar, siendo el Logopeda uno de los integrantes de la
rehabilitacion. También deben estar presentes el neurélogo, el terapeuta

ocupacional, el psicélogo y el fisioterapeuta.

En mi opinion la intervencion logopédica es crucial en el tratamiento de la
APP. Esta terapia se centra en mejorar las habilidades comunicativas de las
personas con esta patologia entre las que se encuentra la mejora de la fluidez
verbal, la comprensién y la produccion del lenguaje, asi como de reforzar las
areas afectadas por la enfermedad. A través de la intervencion logopédica se
puede mejorar la calidad de vida de los pacientes y ayudarles a mantener sus

habilidades linglisticas durante mas tiempo.
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