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Cognitive profiles in dementia

Edith Labos', Diana Cristalli?, Florencia Deschle?, Liliana Colli‘, Waleska Berrios®, Guido
Dorman®, Maria Cecilia Fernandez’, Silvina Frontera®, Marcelo Katz’, Carlos Mangone'?,
Fernando Marquez'', Oscar Porta'?, Valeria Rubifio'3, Maria Julieta Russo'4, Juan Ollari'®
https://doi.org/10.53680/vertex.v36i170.943

Resumen

La enfermedad demencial se caracteriza por un deterioro progresivo de las habilidades cognitivas y funcio-
nales. Si bien la demencia de mayor prevalencia es la Enfermedad de Alzheimer el amplio espectro de otras
formas de presentacion como la demencia vascular, la demencia frontotemporal o la demencia por cuerpos
de Lewy, entre otras, implica un gran desafio diagnostico. Esta instancia resulta altamente complicada ya que
generalmente la enfermedad demencial se presenta en sus inicios con una variada superposicion de mani-
festaciones clinicas y cognitivas, asi como con una gran heterogeneidad en los hallazgos en las exploraciones
de imagenes por resonancia magnética que hace dificil su precision. Se describen los perfiles cognitivos de
la enfermedad de Alzheimer, la demencia vascular, la demencia frontotemporal en su variable conductual, la
demencia con cuerpos de Lewy, las demencias focales como las afasias progresivas primarias, la demencia por
enfermedad de Parkinson y el LATE, demencia tardia con gran similitud a la EA. Considerando que no siem-
pre es posible acceder a estudios de complejidad como los biomarcadores o neuroimagenes, el objetivo del
presente trabajo es brindar un panorama actual de los perfiles cognitivos de inicio y progresion que resulte
de utilidad clinica y que oriente a un posible diagnéstico diferencial.

Palabras clave: demencia, perfiles cognitivos, enfermedad de Alzheimer, deterioro cognitivo vascular,demen-
cia frontotemporal, demencia por cuerpos de Lewy, Parkinson, LATE
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Abstract

Dementia is characterized by a progressive deterioration of cognitive and functional abilities. While the most prevalent
dementia is Alzheimer's disease, the wide spectrum of other forms of presentation such as vascular dementia, fronto-
temporal dementia or dementia with Lewy bodies, among others, implies a great diagnostic challenge. This instance is
highly complicated since dementia generally presents initially with a varied overlap of clinical and cognitive manifes-
tations, as well as with a great heterogeneity in the findings in magnetic resonance imaging scans, which makes their
precision difficult.

The cognitive profiles of Alzheimer's disease, vascular dementia, behavioral variant of frontotemporal dementia, focal
dementias such as primary progressive aphasias, Parkinson's disease dementia, and LATE, a late-onset dementia highly
similar to AD, are described. Considering that complex studies such as biomarkers or neuroimaging are not always
available, the objective of this paper is to provide a current overview of cognitive profiles of onset and progression that
may be clinically useful and guide a possible differential diagnosis.

Keywords: dementia, cognitive profiles,Alzheimer’s disease, vascular cognitive impairement, frontotemporal dementia,

Lewy body dementia, Parkinson disease, LATE

Introduccion

La enfermedad demencial se caracteriza por un dete-
rioro progresivo de las habilidades cognitivas y fun-
cionales. En la actualidad es una realidad sanitaria que
se agrava progresivamente con casi 10 millones de ca-
sos reportados anualmente. El aumento de la expecta-
tiva de vida y los cambios demograficos de las tltimas
décadas, enfrenta a clinicos e investigadores a un nue-
vo paradigma en relacién al envejecimiento de la po-
blacion. Si bien la demencia de mayor prevalencia es
la Enfermedad de Alzheimer, no son menos relevantes
desde el punto de vista clinico, el amplio espectro de
otras formas de presentacion, como la demencia vas-
cular, la demencia frontotemporal o la demencia por
cuerpos de Lewy entre otras. La deteccion temprana
y su certeza diagndstica se hacen prioritarias, tanto
para el abordaje terapéutico y la ralentizacion de su
progresion, como para la investigacion clinica e im-
plementacion de medidas de prevencién comunitaria.
La instancia diagnostica resulta altamente complicada
ya que generalmente la enfermedad demencial se pre-
senta en sus inicios con una variada superposicion de
manifestaciones clinicas y comorbilidades, asi como
con una gran heterogeneidad en los hallazgos en las
exploraciones de imagenes por resonancia magnéti-
ca IRM que hace dificil su precisién (Schneider et al.
2004; Habes Mohamad, 2020).

Recientemente se han regulado instancias que han
hecho posible la transicion de los entornos de inves-
tigacion a los entornos clinicos de los biomarcadores
del liquido cefalorraquideo (LCR) y la tomografia por

emision de positrones (PET), otorgando mayor certe-
zay especificidad al diagndstico de demencia. Sin em-
bargo la accesibilidad a estas herramientas es restrin-
gida tanto por su costo econdmico como por la falta
de instrumentos de medicidn y personal especializado
en muchas regiones y centros urbanos. Consideramos
que las evaluaciones clinicas, el estudio neuropsico-
légico y la resonancia magnética, siguen siendo fun-
damentales para el diagnostico diferencial de los sin-
dromes demenciales. En este marco y en el intento de
agilizar la instancia clinica de orientacion diagndstica
al especialista de consulta inicial, el objetivo de este
trabajo es brindar un panorama actual acerca de los
perfiles cognitivos diferenciados que se observan en
las diferentes formas de demencia.

Perfil neuropsicologico de la enfermedad
de Alzheimer tipica

Introduccién y epidemiologia

La enfermedad de Alzheimer (EA) es la forma mas
comun de demencia, cuya prevalencia aumenta expo-
nencialmente con la edad. Afecta aproximadamente al
1-2 % de la poblacién mayor de 60 afios, aumentando a
entre el 15y 20 % en mayores de 80 afos, y llegando a
impactar a un tercio o incluso la mitad de los mayores
de 85 anos. La incidencia es mayor en mujeres, en parte
debido a su mayor esperanza de vida. A nivel global,
se reportaron cerca de 51.6 millones de casos de EA y
otras demencias en 2019, con una tendencia al incre-
mento en las décadas recientes (Safiri et al., 2024).
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Caracteristicas clinicas y perfil cognitivo de
la EA tipica

La EA se caracteriza por un deterioro progresivo de la
funcién cognitiva, especialmente la memoria episodi-
ca, que es clave para la codificacion almacenamiento
de nueva informacién. La variante amnésica o tipica
de EA centra su sintomatologia en un déficit destaca-
do en la memoria episddica, asociado a la afectacion
temprana del l6bulo temporal medial, incluyendo el
hipocampo y las cortezas adyacentes (Bouteloup et al.,
2025; Karantzoulis & Galvin, 2011).

Este déficit no mejora significativamente con claves
semanticas o reconocimiento, reﬂejando un trastorno
en el almacenamiento mas que en la recuperacion, lo
que permite diferenciarla de otros trastornos neuro-
degenerativos y vasculares. La deteccién neuropsico-
légica optima se realiza con pruebas sensibles como
el Free and Cued Selective Reminding Test (FCSRT)
(Grober et al., 2010).

Fases de la EA y manifestaciones cognitivas

Fase preclinica: Se detecta un declive cognitivo sutil
pero medible, principalmente en memoria episddica,
antes de la aparicion de sintomas evidentes o dete-
rioro cognitivo leve (Elias et al., 2000; Saxton et al.,
2004). Para esta etapa existen herramientas especificas
como el Preclinical Alzheimer’s Cognitive Composite
(Donohue et al.,, 2014; Papp et al., 2022), el Alzhei-
mer’s Prevention Initiative Composite Cognitive Test
(Ayutyanont et al., 2014) y la Repeatable Battery for
the Assessment of Neuropsychological Status (Papp et
al., 2022). Ademas, cuestionarios como el Cognitive
Function Instrument (CFI) (Li et al., 2017) y el ADL
Prevention Instrument (Galasko et al., 2006) permi-
ten detectar cambios incipientes en la funcién cogni-
tiva y actividades diarias.

Deterioro cognitivo leve (Petersen et al., 1999) o fase
prodromica (Dubois, 2000): Se caracteriza por défi-
cits evidentes en la memoria episddica, con dificulta-
des para codificar, consolidar y recuperar informacion
verbal y visual. También puede afectar la memoria
prospectiva y los mecanismos de recuerdo y de reco-
nocimiento (Russo et al., 2017). Ademads, se observan
déficits en funciones ejecutivas, atencién, lenguaje
(especialmente fluidez semantica), y en menor medi-
da habilidades visuoespaciales y visuoconstructivas.
La memoria procedural suele estar preservada en esta
fase. Los sintomas neuropsiquiatricos como ansiedad,
depresion y apatia son comunes y afectan la calidad de
vida (Safiri et al., 2024).

A medida que la enfermedad progresa, los déficits
se profundizan y aparecen trastornos adicionales en
lenguaje, orientacion espacial, funciones ejecutivas
y conducta, reflejando la extension de la patologia a
regiones corticales de asociacion (Storey et al., 2002).

Heterogeneidad cognitiva y diagnéstico
diferencial

Si bien la mayoria de los pacientes con EA presentan
perfil amnésico tipico (80 %), un 20 % puede mos-
trar patrones atipicos con predominio en deterioro vi-
suoespacial, ejecutivo o del lenguaje. Estos subgrupos
suelen asociarse con una edad de inicio mads joven,
menor frecuencia del alelo APOE &4 y menor carga de
patologia tau (Qiu et al., 2019; Zangrossi et al., 2021).

El diagnostico diferencial se basa en un analisis del
patron de déficit y en la exclusion de otras causas de
demencia (ver Tabla I). La evaluacion neuropsicoldgi-
ca en etapas tempranas debe ir mas alla de test de cri-
bado simples, incorporando baterias estandarizadas y
analisis de diferentes dominios cognitivos (memoria,
atencion, funciones ejecutivas, lenguaje) para mejorar
la precision diagnostica (Allegri et al., 2020; Jack et al.,
2016).

La identificacion precoz del deterioro cognitivo es
fundamental para una intervenciéon oportuna. Se su-
gieren baterias neuropsicoldgicas estandarizadas como
el Uniform Data Set (UDS), desarrollada para unificar
criterios y facilitar comparabilidad entre estudios e ins-
tituciones (National Alzheimer’s Coordinating Center,
2024). Los biomarcadores junto con la evaluacion cli-
nica y neuropsicologica multidimensional aportan la
mayor precision en el diagnéstico y seguimiento.

Consideraciones finales

La EA representa un desafio sanitario y social global
por su alta prevalencia y progresion inexorable. La
detecciéon precoz mediante instrumentos sensibles y
procedimientos estandarizados permite un mejor ma-
nejo, planificaciéon y seguimiento terapéutico, aunque
no existe aun cura definitiva. El perfil clinico predo-
minante es el amnésico, con compromiso progresivo
de otros dominios cognitivos y neuropsiquiatricos.

Perfiles neuropsicolégicos en deterioro
cognitivo de causa vascular

Introduccion

El espectro de las manifestaciones cognitivo-conduc-
tuales de causa vascular es extremadamente amplio y
dinamico pudiendo mencionarse como formas prin-
cipales el deterioro cognitivo leve (sin impacto en las
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Tabla I. Comparacién del perfil cognitivo entre la EA tipica y otras demencias.
. . Enfermedad de . . . Envejecimiento
Dominio / . . Demencia Demencia con Demencia
o Alzheimer tipica normal /
Caracteristica L . frontotemporal | cuerpos de Lewy vascular . s
amnésica Depresion
Déficit temprano y | Memoria relativa- Déficit de recupe- | Déficit moderado, | Lapsos leves, sin
grave en memoria | mente preservada | racién mas que de | con preservacion afectacion significa-
episodica: dificultad | en etapas iniciales; | codificacion; menor | relativa del recono- | tiva ni olvido ace-
para codificar, con- | mas dificultad para | afectacion de cimiento y memoria | lerado, y reconoci-
solidar y recordar | recuperar que para | memoria en etapas | semantica; olvido miento preservado.
M . nueva informacién, | codificar. iniciales mas por falla en
emorta con olvido rapido recuperacion que
y pobre uso de codificacion.
ayudas; afecta tanto
el recuerdo libre
como el reconoci-
miento.
Anomia y com- Varia segln variante | Lenguaje relativa- Lenguaje poco afec- | Lenguaje intacto, sin
promisos en (no fluente o mente conservado, | tado inicialmente. alteraciones especi-
fluidez semanticay | semantica); puede aunque puede ficas. Fenomeno de
contenido; lenguaje | haber agramatis- haber fluctuaciones. “punta de lengua”.
Lenguaje fonologico y sintac- | mo y pérdida de
tico bien preser- comprension de
vados inicialmente; | palabras.
aparecen parafasias
y anomias.
Déficits leves ini- Deterioro promi- Alteraciones ejecu- | Déficit ejecu- Habitualmente nor-
ciales en atencién, | nentemente precoz, | tivas y atencionales | tivo y atencién males; en depresion
Funciones flexibilidad mental, | con problemas en | tempranas, con fluc- | severo y precoz, pueden mostrar

ejecutivas y aten-
cion

memoria de trabajo
y razonamiento
abstracto; empeo-
ran con la progre-
sion.

planificacion y regu-
lacion del compor-
tamiento.

tuaciones cognitivas
marcadas.

enlentecimiento
de la velocidad de
procesamiento de
la informacion.

fluctuaciones y difi-
cultad atencional.

Problemas en Usualmente pre- Deterioro visuoes- | Variable; puede Preservadas.
orientacion espacial, | servadas en etapas | pacial tempranoy | estar preservado o
rotacion mental tempranas. severo, especial- afectado segun la
Habilidades y construccion mente por compro- | extension vascular.
visuoespaciales visuoespacial; em- miso occipital.
peoran con la pro-
gresion y extension
a areas parietales.
Memoria Relativamente Preservada hasta Conservada en Preservada Conservada.
conservada hasta fases avanzadas. estadio inicial. inicialmente.
procedural
etapas avanzadas.
Sintomas Apatia, depresion, Cambios conduc- Fluctuaciones de Puede incluir tras- | Sin rasgos psicoti-
neuropsiquiatricos | irritabilidad, agita- tuales y de perso- atencion, alucina- tornos del animo, cos; en depresion
y conducta cién y psicosis en nalidad precoces ciones visuales, apatia y trastornos | estados de animo

fases moderadas a
severas.

(desinhibicion, pér-
dida de empatia).

parkinsonismo.

conductuales vin-
culados a gravedad
vascular.

bajo y posible pseu-
dodemencia.

Inicio y curso

Inicio insidioso y
gradual, empeora-
miento progresivo.

Inicio precoz en
edad media, curso
variable.

Inicio insidioso,
fluctuaciones,
sintomas motores y
alucinaciones.

Inicio abrupto

o escalonado,
asociado a eventos
vasculares.

Cambios lentos,
asociados a edad o
estado emocional.
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actividades instrumentales complejas y mas deman-
dantes de la vida diaria), las diferentes formas de de-
mencia vascular relativamente “puras” y el deterioro
cognitivo vascular asociado a la enfermedad de Al-
zheimer. Este tltimo suele mencionarse en la literatu-
ra como “demencia mixta o enfermedad de Alzheimer
con componente vascular” (Labos, 2023).

Los estudios senalan que el 30 % y el 40 % de las
personas con enfermedad cerebrovascular experi-
mentan algun grado de compromiso cognitivo, aun-
que otras investigaciones indican un margen mayor
que oscila entre el 20 % y el 80 % de los casos (Be-
rrios, 2024). La demencia vascular es considerado el
segundo tipo de demencia mds frecuente (Campuza-
no Cortina, 2022). En América Latina la enfermedad
de Alzheimer representa el 56.3 % de los casos de de-
mencia seguido de demencia mixta con el 15.5 % y la
demencia vascular el 8.7 %. Sin embargo, dado que los
estudios de resonancia magnética no estaban dispo-
nibles en todos los casos estudiados se puede inferir
que el componente vascular tanto puro como mixto se
encuentra subrepresentado (Custodio, 2017). El dete-
rioro cognitivo de causa vascular puede darse como
un cuadro agudo post-stroke (condicién ya descrip-
ta por Willis en 1672), progresion escalonada y curso
fluctuante (como fue descripto por Hachinski en el
score isquémico) o de forma insidiosa y gradual cuan-
do se asocia a otra causa neurodegenerativa como es el
caso de la enfermedad de Alzheimer, enfermedad por
cuerpos de Lewy o encefalopatia TDP-43 relacionada
con la edad (Rodriguez Garcia, 2015).

Asimismo sabemos que la enfermedad de Alzhei-
mer “pura’ conlleva compromiso vascular cerebral en
la forma de angiopatia amiloide cuya manifestacion
clinica mds conocida son las macro o micro hemorra-
gias lobares. La emergencia de la resonancia magné-
tica, especialmente con secuencias potenciadas en T2
gradiente Echo, ha permitido esclarecer este aspecto.
Como vemos, la relacién entre enfermedad vascu-
lar cerebral y las enfermedades neurodegenerativas
(principalmente el caso de la enfermedad de Alzhei-
mer) es intrincada y dista mucho de poder ser pensa-
da desde el punto de vista unicista como condiciones
facilmente excluyentes.

Objetivo

Describir los patrones neuropsicoldgicos mas recono-
cidos atribuibles a enfermedad vascular cerebral.

Materiales y métodos

Se realizd una revision narrativa de la literatura para
caracterizar el deterioro cognitivo vascular con énfasis
neurocognitivo. Los términos de busqueda utilizados
fueron “enfermedad cerebrovascular”, “perfiles cogni-

» «

tivos”, “cortical” y “subcortical”

Desarrollo

Los perfiles fenotipicos pueden resumirse de mane-
ra simplificada en tres: deterioro cognitivo vascular
isquémico subcortical (tipo Binswanger), deterioro
cognitivo post-stroke (por infarto estratégico unico
o multiinfarto) y deterioro cognitivo mixto (Chang
Wong, 2022).

Eldeterioro cognitivo vascular subcortical se carac-
teriza por progresion insidiosa cognitiva con impacto
en funciones ejecutivas, velocidad de procesamiento
de la informacién y atencién compleja (Chang Wong,
2022). En el cuadro vascular subcortical “puro” se ob-
serva preservacion de la memoria episddica (Campu-
zano Cortina, 2022). El test de screening de Montreal
(MOCA) que tiene mayor carga ejecutiva-atencional,
lo convierte en una prueba preferible frente al mini
mental de Foldstein (Huisa, 2014).

Las regiones identificadas como claves o estratégi-
cas por el potencial para producir secuela cognitiva
por el Instituto Nacional de Desérdenes Neurologicos
y Stroke y la Asociacién Internacional para la Inves-
tigacion y la Ensefianza en Neurociencias (NINDS -
AIREN) son el gyrus angular, tdlamo, cerebro anterior
basal, ganglios de la base y territorio de la arteria cere-
bral posterior que afecta al hipocampo (Chang Wong,
2022). Un estudio diseniado especificamente para ma-
pear las areas que potencialmente pueden dejar como
secuela deterioro cognitivo post-stroke indico que los
l6bulos frontotemporal izquierdos, talamo izquierdo
y lobulo parietal derecho se asociaron de forma solida
con dicho outcome (Weaver, 2021). Un estudio que
fue disefiado para predecir, mediante el uso de inte-
ligencia artificial, la probabilidad de secuela cognitiva
poststroke isquémico agudo encontré que los mayores
contribuyentes fueron la presencia de infartos corti-
cales, atrofia mediotemporal, severidad inicial del
stroke, historia previa de stroke y la presencia de in-
fartos estratégicos (Lee et al., 2023).

El compromiso de la regién del gyrus angular iz-
quierdo causa el sindrome de Gerstmann, caracteri-
zado por agnosia digital, confusion en la lateralidad
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del cuerpo, discalculia y disgrafia, ademas de alexia,
hemianopsia visual, heminegligencia izquierda grave
y afasia anémica (Campuzano Cortina, 2022). Algu-
nos autores discuten la validez de este sindrome pero
otros consideran que, a pesar de ser escaso, su pre-
sencia como sindrome completo o incompleto es de
utilidad anatomoclinica (Lopera, 2008).

Elinfarto talamico o de otros sitios subcorticales es-
tratégicos puede ser uni o bilateral en el territorio de
las arterias paramedianas, en el nicleo dorsomedial o
en los nucleos intralaminares, y esto ocasiona amne-
sia vascular talamica, con predominio de déficit en la
memoria anterégrada declarativa a largo plazo, asocia-
da con trastornos conductuales como desorientacion,
agitacion, agresividad y apatia hasta déficit disejecutivo
conocido como demencia talamica. En caso de infarto
extenso con ubicacion tuberotalamica en el hemisferio
dominante, se reporta la presencia de anomia, afasia y
acalculia. Cuando la lesion afecta el lado no dominante
se presenta deterioro en la memoria visual (Campuza-
no Cortina, 2022). Un estudio que evalué de manera
prospectiva a un afio el impacto cognitivo del infarto de
Percheron (compromiso bitalamico producido por es-
tenosis de la variante anatomica de arteria paramediana
taldmica Unica o arteria de Percheron) en 10 casos con-
cluyé que el impacto en funciones ejecutivas, velocidad
de procesamiento de la informacién, memoria y habi-
lidades lingiiisticas produjo una secuela crénica en la
mayoria de los pacientes (Ece Cetin, 2022).

El perfil neurocognitivo de los pacientes con de-
terioro cognitivo mixto (enfermedad de Alzheimer
con componente vascular) puede ser bastante similar
al de aquéllos con enfermedad de Alzheimer “pura”
en lo referente al sindrome amnésico aunque las ca-
racteristicas imagenologicas ayudan a distinguirlos
(Chang Wong, 2022). Como dijimos previamente no
debemos descartar la posibilidad de que se combinen
los mecanismos fisiopatoldgicos vasculares con otras
enfermedades neurodegenerativas diferentes de la en-
fermedad de Alzheimer y den lugar a formas mixtas
de perfiles cognitivos.

Conclusiones

La enfermedad cerebrovascular es una causa impor-
tante de deterioro cognitivo y discapacidad en la po-
blacién adulta. Dado que puede afectar distintas areas
del parénquima cerebral, sus perfiles cognitivos desde
el punto de vista cuali y cuantitativo son altamente
variables dependiendo de su localizacion, instalacion
aguda o crénica, caracter isquémico y/o hemorragico,
comorbilidad y el grado de reserva cognitiva y cere-

bral asociado. Es imprescindible el diagndstico precoz
para poner un marcha un programa de rehabilitacion
adaptado a cada caso en particular y minimizar el im-
pacto funcional (ver Tabla 2).

Perfil neuropsicolégico en la variante
conductual de la degeneracién fronto-
temporal (DFTvc)

Introduccién

La degeneracion frontotemporal (DFT) es un grupo he-
terogéneo de trastornos neurodegenerativos que afecta
preferentemente a los 16bulos frontal y temporal. La va-
riante conductual de la DFT (DFTvc) es la forma mas
comun de presentacion clinica, caracterizada por cam-
bios insidiosos en la personalidad, el comportamiento
social y las funciones ejecutivas (Rascovsky et al., 2011).
La prevalencia estimada es de aproximadamente 10-20
casos por 100.000 personas menores de 65 afios, sien-
do una de las principales causas de demencia presenil
(Bang et al.,, 2015). Los criterios diagndsticos propues-
tos por el International Consortium (Rascovsky et al.,
2011) establecen un espectro de certeza que incluye
criterios posibles, probables y definitivos, basados en la
clinica, neuroimagen y, eventualmente, confirmacion
histopatologica o genética.

Caracteristicas distintivas del perfil
neuropsicolégico en DFTvc

La DFTvc se caracteriza por un compromiso pre-
dominante de las funciones ejecutivas, la cognicién
social y la regulacion conductual. Los pacientes pre-
sentan dificultades en la planificacion, inhibicion de
respuestas, flexibilidad cognitiva y resolucion de pro-
blemas. La teoria de la mente y la empatia cognitiva
se encuentran particularmente afectadas desde fases
tempranas (Zhang et al., 2025; Beeldman et al., 2017).
En contraste, la memoria episddica, las habilidades vi-
soespaciales y las capacidades lingiiisticas basicas sue-
len estar relativamente preservadas en etapas iniciales
(Reul et al., 2017). Sin embargo, se han documentado
alteraciones en memoria episédica en un subgrupo
de pacientes, lo cual puede dificultar la diferenciacion
con enfermedad de Alzheimer (AD).

Comparacién neuropsicolégica con
diagnésticos diferenciales

A continuacion se presenta una tabla comparativa con
los principales perfiles cognitivos en bvFTD, otras va-
riantes de DFT, enfermedad de Alzheimer, trastornos
psiquiatricos y subtipos genéticos de bvFTD (ver Ta-
bla 3).
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Tabla 2. Forma muy simplificada y solo orientativa de los dominios cognitivos preferencialmente comprometidos en
algunos de los distintos subtipos de deterioro cognitivo vascular.

Dominios cognitivos afectados

Atencién y
velocidad de . . . - .
. Funciones Memoria Lenguaje Habilidades Teoria de
Topografia | procesamiento . . o o . . . Conducta
de la ejecutivas episodica Praxias | visuoespaciales | la mente
informacion
Demencia .,
Depresion
vascular Relativa Apatia
subcortical Alteradas Alterada ., Preservada Preservada ? P
. preservacion Afecto
tipo
: seudobulbar
Binswanger
Infarto Alterada Agitacion
TR Alteradas Alterada Alterada (hemisferio Preservada i Agresividad
bitalamico . .
dominante) Apatia
Alterada
en asoc.
Infarto gyrus . . . con agnosia Sme. de .

&Y Relativa Relativa Relativa . g Relativa
angular - - - digital, Gerstmann i -,
2 preservacion preservacion | preservacion Iy . preservacion
izquierdo confusion (cuestionado)

der-izq,
negligencia
. Apatia
Infarto Relativa Alterado .P. .,
. Alteradas Alterada ., . Preservada i Desinhibicion
bifrontal preservacion | (hipofuente) .
Mutismo
Sindrome o o e .
. Dificilmente Dificilmente | Dificilmente Afasia
silviano . Preservada i Preservada
. evaluable evaluable evaluable Apraxia
dominante
Sindrome . .
o Negligencia . .
silviano no - ., Alterada Preservada Aprosodia Alterada Alterada Anosognosia
. Hemiinatencion
dominante
Depresion
Demencia Perfil hipo- . . . Apatia
. Alterada Alterada P Variable Variable Variable P
mixta campal Afecto

seudobulbar
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Tabla 3. Diferencias neuropsicolégicas entre DFTvc y diagnosticos diferenciales, incluyendo variantes genéticas.

Entidad / Funciones Memoria . Cognicioén social
R . . NP Lenguaje Otros
Variante ejecutivas episédica / conducta
L teoria de la Desinhibicion,
DFTvc ¢ significativa o oleve v o mente, apatia, conductas
4 empatia repetitivas
¢ i .
APP no fluente o oleve o expre;wo o Apraxia del habla
(agramatismo)
., Prosopagnosia,
o N .
APP semantica o o comprension, o cambios de

4 denominacién i
enominacio personalidad

Alzheimer

Desorientacion,

L L signi i © 1 o 1 .
leve/moderada significativa o leve o leve anosognosia
L . . ¢ At Historia psiquiatrica
Trastornospsiquiatricos Variable Variable o empatlca P q
variable previa
+ alteraciéon
visoespacial Frecuente
DFTve MAPT v pactaly o ¢ marcada . .
memoria historia familiar
episodica
i ma - .
DFTvc GRN d mas seve | q | Atrofia parietal,
\' 1 © 1 1 i ,
marcada ra qu.e otras o leve conducta socia sintomas motores
variantes
+ alucinaciones, Frecuente historia
DFTvcC90or{72 . o oleve ¢ o ansiedad, conductas | familiar, signos mo-

repetitivas tores tipo ELA

Esta tabla fue elaborada a partir de datos integrados de Reul et al. (2017), Overbeek et al. (2020), Beeldman et al. (2017) y Devenney et al. (2015),
ademas de datos complementarios extraidos de Mahoney et al. (2012), y Rohrer et al. (2015) sobre perfiles genéticos.

Evaluaciéon neuropsicolégica en DFTvc

Diversos estudios han evaluado la utilidad diagndstica
de pruebas neuropsicologicas breves y especificas para
diferenciar la variante conductual de la degeneracion
frontotemporal (bvFTD) de otras demencias. Las he-
rramientas centradas en funcioén ejecutiva, como el
Frontal Assessment Battery (FAB) y el INECO Frontal
Screening (IFS), muestran sensibilidad y especifici-
dad moderadas (entre 0.75 y 0.85), siendo utiles como
tamizajes iniciales en contextos clinicos generales
(Dubois et al., 2000; Torralva et al., 2009). Sin embar-
go, las pruebas centradas en cognicion social, como el
Mini-SEA (que evalua teoria de la mente y reconoci-
miento emocional), han demostrado mayor capacidad
discriminativa con valores superiores a 0.90, incluso en
fases iniciales de la enfermedad (Bertoux et al., 2012;
2013). Esta evidencia justifica su inclusion sistematica
en la evaluacion de pacientes con sospecha de bvFTD,
especialmente ante dudas diferenciales con enferme-
dad de Alzheimer u otros cuadros psiquiatricos.
Ademas, se ha demostrado que estas herramientas
tienen rendimientos diferenciales en la practica cli-

nica. Las pruebas centradas en cognicion social (Mi-
ni-SEA, Faux-Pas Test) son especialmente utiles para
discriminar bvFTD de otras entidades clinicas, dado
que evalian dominios afectados tempranamente y de
forma especifica. En cambio, instrumentos de criba-
do general como MoCA o ACE-III pueden fallar en
esa diferenciacion si no se acompanan de pruebas mads
focalizadas. Esta necesidad de especificidad ha sido
también abordada en el marco MBCI-FTD recien-
temente propuesto por Ducharme et al. (2022), que
promueve un enfoque diagndstico basado en domi-
nios de control conductual.

La siguiente tabla resume el rendimiento diagnds-
tico (sensibilidad y especificidad) de algunas de las
pruebas mas utilizadas para diferenciar bvFTD de en-
fermedad de Alzheimer (ver Tabla 4).

Discusion y consideraciones clinicas

A pesar del caracter distintivo del perfil conductual en
la DFTvc, la superposicion con otras entidades plan-
tea desafios diagnosticos importantes. Las alteracio-
nes en la cognicién social, como la teoria de la mente,
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Tabla 4. Sensibilidad y especificidad de pruebas neuropsicologicas Utiles en la diferenciacion de bvFTD.

Prueba Dominio evaluado Sensibilidad Especificidad

Neuropsicolégica bvFTD vs AD bvFTD vs AD

FAB Funciones 0.80 0.75

ejecutivas

INECO Frontal Screening . FL'lnC|on 0.82 0.78
ejecutiva general

Mini-SEA Cognicion 0.90 091
social / emocién

Hayling Sentence Test Inhibicion verbal 0.78 0.75

Faux-Pas Test Teoria de la mente 0.88 0.85

ACE-lll / MoCA Cribado global 0.70 0.68

el reconocimiento emocional facial y la regulacién
del juicio moral, han sido consistentemente sefialadas
como areas criticas para su identificacion (Zamboni
et al., 2010; Bertoux et al., 2012). Asimismo, estudios
recientes han sugerido que las variantes genéticas de la
DFTvc podrian mostrar fenotipos neuropsicoldgicos
parcialmente diferenciables. Por ejemplo, la mutacién
en el gen GRN se asocia mas frecuentemente con un
compromiso temprano de la memoria episddica y una
atrofia mds prominente en regiones parietales (Ma-
honey et al., 2012), mientras que se caracteriza por
mayor frecuencia de sintomas psicéticos y conductas
obsesivo-compulsivas (Devenney et al., 2015; Sha et
al., 2012). Estos hallazgos subrayan la importancia de
una evaluacion integral e interdisciplinaria, que inclu-
ya estudios de neuroimagen, biomarcadores y genoti-
pificacién, ademas del perfil neuropsicologico.

Perfil neuropsicolégico de la demencia
con cuerpos de Lewy

Introduccién

La demencia con cuerpos de Lewy (DCL) es la segun-
da causa mas frecuente de demencia neurodegenera-
tiva en adultos mayores de 65 afios, caracterizada por
un deterioro cognitivo progresivo que impacta en las
actividades de la vida diaria, acompanado de sinto-
mas psiquidtricos, motores y autonémicos (Galvin et
al, 2024). Los criterios diagndsticos actuales senalan
como caracteristicas clinicas centrales a las fluctuacio-
nes cognitivas, las alucinaciones visuales, el parkin-
sonismo y el trastorno de comportamiento del suefio
REM. En su fase prodrémica, denominada deterioro
cognitivo leve con cuerpos de Lewy (DCLp), se obser-
van las mismas manifestaciones clinicas principales,
pero con preservacion de la funcionalidad. (McKei-
th et al,, 2020). En lineas generales, el perfil cogniti-

vo de la DCL se caracteriza por déficits en funciones
atencionales, ejecutivas y visuoespaciales desde etapas
tempranas. Si bien puede haber compromiso mnésico,
este no suele ser la manifestacion inicial o mas promi-
nente (Goldman et al., 2014; McKeith et al., 2017). El
reconocimiento del perfil neuropsicoldgico es funda-
mental para el diagnoéstico diferencial y la adecuada
planificacion terapéutica, por lo que se abordara el
mismo a través de los dominios cognitivos, herra-
mientas de cribado y manifestaciones neuropsiquia-
tricas. Asimismo, debe considerarse la posibilidad de
co-patologia, dado que su presencia puede modificar
la expresion clinica y dificultar el diagnoéstico.

Dominios cognitivos
Atencién y funciones ejecutivas

En la DCL, las funciones atencionales y ejecutivas se
encuentran entre los primeros dominios afectados,
tanto en la fase prodromica como en etapas estableci-
das. Los pacientes presentan deterioro en la atencion
sostenida, dividida y selectiva, asi como lentitud en el
procesamiento, dificultades para mantener la concen-
tracion y una alta susceptibilidad a la distraccién (Cia-
fone et al., 2020; Wyman-Chick et al., 2025).

Las funciones ejecutivas, que incluyen la memoria
de trabajo, velocidad de procesamiento de la informa-
cién, planificacion, inhibicion, resolucién de proble-
mas y flexibilidad cognitiva, muestran un compromi-
so temprano y persistente a lo largo del curso clinico.
Se evidencia particularmente en pruebas como el Trail
Making Test A y B, que evalian componentes de aten-
cidn, velocidad de procesamiento y cambio atencio-
nal (Wyman-Chick et al., 2025). Dado que la fluidez
verbal fonologica estd mds asociada con habilidades
frontales, su evaluacién se incluye en este dominio.
Estudios en pacientes con DCLPp se evidencioé que el
desempenio es deficitario (Ciafone et al., 2020).
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Un aspecto distintivo de la disfuncion atencional
en la DCL son las fluctuaciones cognitivas, reconoci-
das como una caracteristica clinica central. Se descri-
ben como variaciones espontaneas y transitorias en el
nivel de atencidn y alerta, que alternan entre periodos
de confusién o somnolencia y momentos de lucidez
aparente. A diferencia del sindrome confusional, no
son atribuibles a una causa médica aguda y forman
parte del curso crénico de la enfermedad (Galvin et
al., 2024). Este fendmeno muy prevalente en DCL,
puede manifestarse en escalas de tiempo variables,
desde segundos hasta dias. Se ha descrito que se aso-
cian con alteraciones dinamicas en las redes neurona-
les implicadas en la conciencia y el control atencional,
con una mayor variabilidad en la red frontoparietal
y regiones subcorticales (Matar et al., 2020). Existen
escalas clinicas como la Clinician Assessment of Fluc-
tuation, Mayo Fluctuations Composite Scale, One Day
Fluctuation Scale y Dementia Cognitive Fluctuation
Scale para evaluar las fluctuaciones cognitivas. Aun-
que permiten medir frecuencia, duracion e impacto,
ninguna ha sido atn validada como estandar de refe-
rencia (Matar et al., 2020). Debido a su intermitencia
se aconseja usarlas junto con observacion clinica y re-
portes de cuidadores (Galvin et al., 2024).

Habilidades visuoespaciales

Los déficits en el procesamiento visuoespacial constitu-
yen una alteracion temprana y prominente en la DCL.
Los pacientes presentan dificultades en la percepcion
visual, el reconocimiento de formas y relaciones espa-
ciales, asi como en la ejecucion de tareas de construc-
cion visual. Varios autores destacan que el rendimiento
en estas tareas es inferior al observado en otras demen-
cias (Galvin et al, 2019; Smirnov et al., 2020).

Memoria

En la DCL, desde etapas tempranas se observa un per-
fil de memoria con dificultades en la evocacion libre,
pero con mejora significativa al utilizar claves seman-
ticas o pruebas de reconocimiento. Sugiriendo una
alteracion en los procesos de recuperacion mas que
en la consolidacién (Oda et al., 2009). En la misma li-
nea Goldman et al. (2014), interpretan estos hallazgos
como reflejo de un sindrome disejecutivo, ya que la
mejoria con claves apunta a un déficit de recuperacion
mas que de almacenamiento. Querry (2023) observé
este patron ya en la fase prodromica, acompanado de
una estabilidad longitudinal en el reconocimiento du-
rante un seguimiento de cuatro afos.

Lenguaje

En la DCL como en el DCLp, se ha reportado rendi-
miento deficitario en pruebas de fluidez semantica,
fluidez fonologica y denominacién (Ciafone et al., 2020;
Julio-Ramos et al., 2024). En un estudio, Park (2011)
observo un menor rendimiento en la fluidez fonologi-
ca en el grupo con DCL que en los grupos con enfer-
medad de Alzheimer (EA) y Demencia asociada a la
Enfermedad de Parkinson (DEP). La fluidez de verbos
se ha propuesto como un posible marcador lingiiisti-
co sensible en casos de DCLeve con sintomas motores,
como en el caso de DCLp. El rendimiento fue signifi-
cativamente menor en comparacién con pacientes sin
sintomas motores (Garcia Basalo et al., 2017).
Cognicion social

Un estudio exploratorio reciente evalud este domi-
nio mediante una tarea naturalista de realidad virtual
no inmersiva (REALSoCog). Los pacientes con DCL
mostraron menor capacidad para detectar transgre-
siones sociales (especialmente convencionales), dete-
rioro en la Teoria de Mente cognitiva y afectiva, menor
empatia emocional y mayor proporcién de respuestas
conductuales inapropiadas respecto a controles y pa-
cientes con EA (Msika et al., 2024).

Comparaciéon con otras demencias y
co-patologia

Mientras EA presenta un patrén predominantemen-
te cortical, con afectacién severa de la memoria epi-
sédica (consolidacion), la DCL muestra alteraciones
iniciales mds marcadas en los dominios atencional,
ejecutivo y visoespacial. Asimismo, la orientacion
suele estar mas comprometida en la DCL, y en tareas
de memoria los pacientes tienden a beneficiarse del
uso de claves semdanticas, con buena fase de reconoci-
miento y consolidacién (Donaghy et al., 2022).

En relacion con la DEP, las similitudes son consi-
derables, dado que ambas son sinucleopatias y presen-
tan un perfil subcortical. No obstante, el déficit visoes-
pacial y atencional suele ser mayor en DCL, mientras
que la afectacion de la memoria y el lenguaje puede
ser mds leve (Smirnov et al., 2020).

Por otro lado, la co-patologia con EA es frecuente.
En estos casos, los déficits mnésicos tienden a apare-
cer de forma mas temprana y severa. Asimismo, se ha
asociado con una evolucidn clinica mas acelerada y un
peor pronostico global (Simpson et al., 2025)
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Herramientas de cribado

La evaluacion cognitiva Montreal (MoCA) ha demos-
trado ser una herramienta sensible para la deteccion
de DCLeve. Un valor de corte <25 puntos, permitid
identificar sujetos con riesgo de conversion a DCL
en poblaciones con trastorno de comportamiento del
sueilo REM, con 100 % de sensibilidad y 78 % de es-
pecificidad (Cogné et al., 2024). Esta prueba ademas
se ha validado para su uso en DCLeve en poblacion de
Buenos Aires, Argentina (Gonzalez Palau et al., 2018).

Aunque ampliamente utilizado, el test de Mi-
ni-Mental (MMSE) presenta limitaciones en la identi-
ficacion de perfiles subcorticales o disfunciones ejecu-
tivas caracteristicas de la DCL. La copia de pentagonos
del MMSE puede ser util en la detecciéon de DCLp,
aunque presenta una sensibilidad moderada (45,3 %)
y una especificidad alta (80,7 %) (Garcia Basalo et al.
2020). En estudios comparativos, su sensibilidad para
detectar fluctuaciones atencionales o déficits visuoes-
paciales ha sido inferior a la del MoCA (Galvin et al.,
2024). Por lo tanto, se recomienda su uso en combina-
cidn con otras pruebas mas especificas.

En cuanto al test del reloj, no demostré valor dis-
criminativo en poblaciones con trastorno de compor-
tamiento del suefio REM para predecir conversion a
DCL (Cogné et al., 2024).

El ALBA Screening Instrument (ASI) fue desarro-
llado en Argentina como una herramienta de cribado
rapida y accesible para DCL. Con un puntaje de corte
> 9, logré discriminar a los pacientes con DCL frente
a otras demencias, DCLeve y sujetos sin deterioro, al-
canzando una sensibilidad del 90,7 % y una especifici-
dad del 93,6 % (Garcia Basalo et al., 2017).

Sintomas neuropsiquiatricos

Los sintomas neuropsiquidtricos son una parte inte-
gral del fenotipo clinico de la DCL y DCLp, pudiendo
preceder o acompanar el deterioro cognitivo. Su iden-
tificacion es clave para el diagnoéstico diferencial.
Entre ellos se destacan las alucinaciones visuales
recurrentes, complejas y bien formadas. Suelen invo-
lucrar personas, animales o figuras detalladas, y a me-
nudo se acompanan de ilusiones visuales o fenéme-
nos como la “sensacion de presencia” (McKeith et al.,
2017). Asimismo, los delirios sistematizados, como el
sindrome de Capgras, son mas comunes en DCL que
en EA o DEP (Galvin et al., 2019). Un metaandlisis
(Donaghy et al., 2022) reporté mayor prevalencia de
apatia (47 %), depresion (37 %), ansiedad (31 %) y de-
lirios (11 %) en DCL respecto a EA. Similares sinto-
mas fueron reportados en un estudio de pacientes con
DCLp, segun el Inventario Neuropsiquiatrico (NPI).

Tabla 5. Tabla comparativa de perfil neuropsiquiatrico entre paciente con DCLp /DCL con DEP y EA.

Caracteristica clinica DCLp DCL DEP EA tipica
COGNITIVAS

Atencion + +++ ++ +
Funcién ejecutiva it +++ ++ +
Visuoespacial ++ +++ ++ +
Memoria episddica verbal +2 + 4+
Lenguaje + +4b o+ e
Cognicion social ++ +
Fluctuacion cognitiva T+ + +
NO COGNITIVAS

Alucinaciones visuales + +++ ++ +
RBD ++ +++ ++ R
Sintomas motores ++4d +++e s
Disautonomias ++ + +
Patologia subyacente Alfa sinucleina aS BA y tau

* Deficiencias mnésicas/ ejecutivas. Beneficio con claves semanticas. ® Fluidez de verbos posible marcador lingiistico. ¢ Fluencia semantica peor que
fonolégica y denominacion por confrontacion.? Regla del afio: los sintomas cognitivos aparecen antes o simultaneamente con los motores (en | afio)
¢ Los sintomas cognitivos aparecen tardiamente, después de un afo de los sintomas motores. RBD trastorno del comportamiento del suefo REM. aS

(alfa sinucleina), BA (beta amiloide).
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Estos hallazgos respaldan el uso del NPI como he-
rramienta util para cuantificar y diferenciar sintomas
neuropsiquidtricos, especialmente en fases prodrémi-
cas (Liu et al,, 2021).

En conclusion, el perfil cognitivo y neuropsiquia-
trico de la DCL, junto con las herramientas de evalua-
cion especificas, permite no solo afinar el diagnoéstico
diferencial frente a otras demencias, sino también an-
ticipar necesidades clinicas. Reconocer estos patrones
desde fases prodromicas es esencial para mejorar el
abordaje terapéutico y pronostico (ver Tabla 5).

Perfil neuropsicologico de las afasias
progresivas primarias

La afasia, definida como la desestructuracion o pérdi-
da de funciones lingiiisticas adquiridas y previamen-
te indemnes por lesiéon o neurodegeneracion de los
hemisferios cerebrales, representa una manifestacion
frecuente de la enfermedad cerebrovascular (Sachdev
et al., 2014; Kleindorfer et al, 2021; Hainsworth, Mar-
kus & Schneider, 2024; Mok Cai & Markus, 2024).

En las demencias degenerativas se describen dis-
tintas formas de inicio y progresion en la presentacion
clinica de los cuadros de afasia, las cuales las diferen-
cian de las variantes descritas clasicamente por lesio-
nes vasculares —aunque estas tltimas se hallan en re-
visién ya que existe evidencia de nuevas correlaciones
anatomoclinicas- (Binder, 2015; Tremblay & Dick,
2016; Fedorenko & Blank, 2020; Herron et al., 2024;
Fedorenko, Ivanova & Regev, 2024).

Las afasias neurodegenerativas que presentan
trastornos del lenguaje precediendo a otras manifes-
taciones cognitivas o conductuales se incluyen en la
categoria de afasias progresivas primarias (APP) (Me-
sulam, 1982 & 2001; Hodges & Patterson, 2007; Gor-
no-Tempini et al, 2011; Mesulam et al., 2021). Para
diagnosticar la APP es necesario que el deterioro del
lenguaje sea el déficit cognitivo primario y que sea de
naturaleza progresiva.

Las tres variantes mas importantes de APP fue-
ron clasificadas por un grupo reunido ad hoc en 2011
(Gorno-Tempini et al., 2011) en funcién de sus dife-
rentes manifestaciones clinicas y se las clasifica segun
el patron de compromiso del lenguaje en APP variante
semantica (APPvs o APP-S), APP variante no fluente
/ agramatica (APPnf/a o APP-G) y APP variante logo-
pénica (APPvl o APP-L) (Hodges & Patterson, 2007;
(Klimova et al., 2018; Mesulam et al., 2021; Kamalian
etal., 2022) (ver Tabla 6).

Correlato clinico-patolégico

El diagnostico clinico de las APP se asocia con la de-
generacion lobar frontotemporal (DLFT) con inclu-
siones TDP-43 en un 40,5 %, con la DLFT-tau en otro
40,5 % y con patologia de EA en un 19 % de los casos
(Spinelli et al., 2017).

Un 77 % de las APP-L se asocian con patologia
EA; 56 % de las APP-G con Degeneracion Cortico-
basal/Paralisis Supranuclear Progresiva (CBD/PSP) o
demencia frontotemporal variante conductual/enfer-
medad de Pick (DFTvc/PiD) y 89 % de las APP-S con
patologia TDP-43 tipo C (Mesulam et al., 2022).

Cada variante se asocia a su vez con alguna pato-
logia mas o menos tipica (Spinelli et al., 2017; Berge-
ron et al., 2018): APP-L y EA (76 %), APP-S y DLFT-
TDP-43 (80 %), APP-G y DLFT-tau —particularmente
la demencia frontotemporal variante conductual -
DFTvc- (64 %)

En cuanto a la positividad para amiloide beta (Ap)
(Bergeron et al., 2018), APP-L se asocia en el 86 % (no
se observa incremento con la edad) APP-Senel 16 %
(desde 6 % a los 50 afos hasta 32 % a los 80) y APP-G
20 % (desde 10 % a los 50 afios hasta 27 % a los 80).

Los sujetos portadores de dos alelos de apolipopro-
teina E épsilon 4 (ApoE-e4) son mds frecuentemente
positivos para amiloide-p (58.0 %) que los no porta-
dores (35.0 %) en las APP.

Perfiles neuropsicolégicos de las APP

En lineas generales, una primera aproximacion en la
evaluacion de las afasias progresivas primarias puede
basarse en cuatro rasgos distintivos, (i) la comprension
de vocablos aislados, (ii) la repeticion de oraciones o
frases, (iii) el trastorno motor del habla (incluyendo
la denominacioén y la fluencia) y (iv) el agramatismo.
APP logopénica (Montembeault, Brambati, & Gor-
no-Tempini, 2018). Logopenia es un término intro-
ducido por Mesulam en la literatura médica para
destacar una caracteristica de las afasias progresivas
primarias (Mesulam 1982; Mesulam & Weintraub,
1992) (ver Tabla 7).

APP semantica (Acosta-Cabronero et al., 2011; Mén-
dez et al., 2020). También se la conoce como “demen-
cia semantica” (Warrington, 1975; Snowden et al.,
1989; Thompson et al., 2003) (ver Tabla 8).

APP Agramatica / no fluente (Rogalski et al., 2011;
Marshall et al., 2018; Henry & Grasso, 2018). Reco-
nocida por Pick (1892) y Serieux (1893), fue tipifica-
da por Mesulam en 1982 junto con las otras variantes
(Tabla 9).
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Tabla 6. Criterios diagnosticos de afasia progresiva primaria.

Afasia progresiva primaria (APP) (Mesulam, 2003, 2013; Gorno-Tempini et al., 201 |; Mesulam et al., 2014; Macoir et al., 2021)

Las siguientes 3 condiciones deben estar presentes

I.Nuevo y progresivo trastorno del lenguaje (afasia en uno o mas de los siguientes dominios: produccion gramatical de
oraciones, hallazgo de vocablos en el habla, denominacién de objetos, comprension de palabras y oraciones, deletreo, lectura,
repeticion). Trastornos aislados de la articulacion no califican

2. Relativa preservacion de la memoria episodica, funciones ejecutivas, habilidades visuoespaciales y comportamiento docu-
mentado por la historia, registros médicos y/o evaluacion neuropsicologica

3. Resultados de imagenes y otros examenes neurodiagnosticos pertinentes que excluyan otras causas distintas de la neuro-
degeneracién

Variante no-fluente/agramatica (APPvnf/a o APP-G) (Gorno-Tempini et al., 201 |; Mesulam et al., 2014)

A. Uno de los siguientes rasgos centrales debe estar presente

I.Agramatismo en la produccién del lenguaje

2. Habla esforzada, entrecortada, con errores inconsistentes y distorsiones en los sonidos del habla (apraxia del habla)

B. 2 de los siguientes 3 rasgos auxiliares deben estar presentes

|.Trastorno en la comprensién de oraciones sintacticamente complejas (no-canénicas)

2. Preservacion de la comprension de palabras aisladas

3. Preservacion del conocimiento de objetos
Variante semantica (APPvs o APP-S) (Warrington, 1975; Gorno-Tempini et al,, 201 |; Mesulam et al., 2014)

A. Ambos rasgos centrales deben estar presentes

|.Trastorno en la denominacién de objetos

2.Trastorno en la comprension de palabras aisladas

B. 3 de los siguientes rasgos auxiliares deben estar presentes

|.Trastorno del conocimiento de objetos, particularmente para items de baja frecuencia o baja familiaridad

2. Dislexia de superficie (lectura de palabras irregulares) o disgrafia

3.Repeticion preservada

4.Aspectos gramaticales y motores del habla preservados
Variante logopénica (APPlv o APP-L) (Gorno-Tempini et al., 2004, 201 |)

A. Ambos de los siguientes rasgos centrales deben estar presentes

I.Alteracion de la recuperacién de palabras aisladas en el lenguaje espontaneo y la denominacion

2.Trastorno en la repeticion de frases y oraciones

B. 3 de los siguientes rasgos auxiliares deben estar presentes

|. Errores fonoldgicos (parafasias fonémicas) en el lenguaje espontidneo o la denominacion

2. Preservacion de la comprension de palabras aisladas y del conocimiento de objetos

3. Preservacion de los aspectos motores del habla

4.Ausencia de agramatismo franco

Tabla 7. Perfil neuropsicolégico de la APP-L

Dificultad en el hallazgo de vocablos que afecta la fluidez de la expresion del lenguaje hablado.

Dificultad en el recuerdo/hallazgo de vocablos (anomia moderada) con pausas en el discurso (busqueda de palabras) [criterio
“central” (core)].

Dificultad para recordar palabras (memoria auditiva verbal de corto plazo) [criterio “central” (core)].

Errores fonolégicos y sustituciones de palabras en el habla [criterio “central” (core)].

Trastornos inconstantes en la repeticion (dificultad para repetir frases u oraciones) en ausencia de trastornos gramaticales y
de comprension [criterio “de apoyo” (ancillary)] (Mesulam & Weintraub, 2014).

Sin trastornos en la comprension.

Sin agramatismo.

Sin disartria.
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Tabla 8. Perfil neuropsicolégico de la APP-S.

Afasia con lenguaje fluente.

Dificultad en el hallazgo de vocablo.

Dificultad en la denominacién de objetos (anomia espontanea o por confrontacion) con frecuentes sustituciones semanticas.

Trastorno en la comprension de palabras aisladas en el lenguaje oral o escrito.

Trastorno en el reconocimiento visual de objetos inusuales (de baja frecuencia) o de baja familiaridad [no mandatorio].

Dislexia del deletreo (tendencia a deletrear las palabras durante la lectura).

Lectura de pseudopalabras variable (mayor dificultad cuando tienen ortografia arbitraria).

Comprension de palabras homoéfonas afectada (dependencia casi excluyente de la informacion auditiva) (Ellis & Young, 1992).

Dislexia de superficie (dificultad para la lectura de palabras irregulares con sustituciones semanticas y errores por regularizacion,

con o sin disgrafia asociada).

Repeticion y componentes gramaticales y motores del habla preservados.

La denominacion de objetos, puede estudiarse mediante la “Evaluacion multidimensional de la denominacion del Noroeste”
(Northwestern Multidimensional Naming Assessment — NOMINA) (Mesulam et al., 2013), la cual incluye tareas de denomina-
cion, definicion verbal del objeto, definicion verbal de la palabra que denota el objeto, apareamiento de la palabra con el objeto y

medicion cronometrada de la interferencia taxonémica.

Tabla 9. Perfil neuropsicologico de la APP-G.

Dificultad para la generacion de las palabras, con esfuerzo para iniciar el discurso y frecuentes interrupciones (Mesulam, 1982).

Produccion verbal en promedio = 45 palabras/m (= 140 palabras/m en controles normales y = 90 palabras/m en las otras APP

(Galindo et al., 2021).

Errores inconsistentes y distorsiones en los sonidos del habla (“apraxia del habla”) (Grossman et al., 1996)

Errores gramaticales tanto en el lenguaje oral como en la escritura.

Dificultad para comprender oraciones sintacticamente complejas (no canénicas).

Dificultad en la comprension de la estructura gramatical de las frases y oraciones (Grossman, 2012; Charles et al., 2014).

Preservacion de la comprension de palabras aisladas.

Preservacion del conocimiento de objetos.

Una prueba que resulta particularmente dificultosa para estos pacientes es segmentar una pseudopalabra para encontrar dos
palabras reales, lo que no ocurre cuando debe segmentar una palabra real (Funnell, 1983)

Correlacion entre patologia y
neuroimagenes

Cuando se describen las atrofias regionales clasicas
en estos cuadros neurodegenerativos, su correlacion
clinica debe hallarse identificando a los sistemas de
redes afectados, ya sea primariamente por la misma
degeneracién o secundariamente a la desconexion
funcional (ver Tabla 10).

Las dificultades practicas (Tippett, 2020)
Las APPs no siempre manifiestan una fenomenologia
caracteristica, hallaindose formas atipicas (i.e., mixtas
o indeterminadas) (Marshall et al., 2018). Se ha des-
crito superposicion en la presentacion clinica en las
etapas tempranas (e.g., habla no fluida con trastorno
en la repeticion en PPA-G y PPA-L; anomias en las
tres variantes).

La apraxia del habla, caracteristica de la APP-G,
puede ser dificil de diagnosticar en los estadios inicia-
les, en los cuales solo se manifiesta durante la repeti-
cion de palabras, frases y oraciones largas o comple-
jas y puede dificultar el diagndstico de agramatismo,
componente mandatorio de la APP-G.

Se han disefiado diferentes baterias para evaluar
los componentes semanticos del conocimiento (Sno-
dgrass & Vanderwart, 1980; Caramazza & Shelton,
1998; Bozeat et al., 2000; Adlam et al., 2006; Rogers
& Patterson, 2007; Patterson, Nestor & Rogers, 2007;
Adlam et al., 2010; Close & Pothos, 2012). En general
éstos buscan discriminar entre los componentes pri-
mariamente relacionados con la memoria semantica,
las funciones lingiiisticas y el conocimiento concep-
tual de objetos y seres vivos.

La prueba “repita y sefale” (Repeat and Point Test)
(Hodges et al., 2008) puede ser empleado como instru-
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Tabla 10. Correlacion anatomofuncional.

APP-S
(Acosta-Cabronero et al., 2011)

APP-L
(Montembeault et al., 2018)

APP-G
(Rogalski et al., 2011)

Neuroimagenes
(mas caracteristicas)

Atrofia de los I6bulos temporales
afectando las regiones ventrales
y laterales anteriores

a predominio izquierdo

Atrofia del area perisilviana de
la encrucijada temporoparietal
izquierda, sobre todo circunvolu-
cién temporal posterosuperior

Compromiso frontoinsular
posterior izquierdo y del area
motora suplementaria.

Vias y redes afectadas

Compromiso de la red

ventral del lenguaje afectando al
fasciculo longitudinal inferior y al
fasciculo uncinado

Disrupcion de la red dorsal del
lenguaje, especialmente el fasci-
culo arcuatum.

Afectacion de la red dorsal del
lenguaje, incluyendo

el arcuatum y el fasciculo longi-
tudinal superior.

Se ha descrito el compromiso
del fasciculo frontal oblicuo

(Dick, Garic, Graziano & Trem-
blay, 2019; Baudo et al., 2023)

mento particularmente util para el diagnostico diferen-
cial entre la APP-S y las APP-G y APP-L (Seckin et al,,
2022).

El “efecto de concretizacion” (concreteness effect),
i.e., el mejor rendimiento cognitivo al operar con con-
ceptos concretos que cuando se lo hace con ideas abs-
tractas, es un hallazgo habitual en individuos normales
y muy caracteristico en pacientes afasicos y en pacientes
con enfermedad de Alzheimer (Mancano et al., 2023).

La reversion de la concretizacidn, i.e., el incre-
mento del procesamiento de conceptos abstractos en
detrimento del correspondiente a palabras concretas,
es un hallazgo frecuente en la APP-S (Bonner et al.,
2009; Mancano et al., 2023). La neurodegeneracion en
la APP-S (Gorno-Tempini et al., 2004) afecta preferen-
temente a las cortezas asociativas visuales unimodales
que procesan sobre todo objetos concretos (de eleva-
da imaginabilidad) y a sus conexiones con regiones de
procesamiento heteromodal (Wang, Conder, Blitzer &
Shinkareva, 2010; Bonner, Price, Peelle & Grossman,
2016). Esto seria consistente con la reversion del efec-
to de concretizacion.

Deterioro cognitivo en la enfermedad
de Parkinson

El deterioro cognitivo es uno de los sintomas no mo-
tores mas incapacitantes de la enfermedad de Parkin-
son (EP), y se asocia con una supervivencia mas corta.
Se estima que la incidencia de demencia en las perso-
nas con discapacidad es de aproximadamente el 10 %
por ano (Garcia-Ptacek, & Kramberger, 2016).

El espectro clinico del deterioro cognitivo en
la EP

Las quejas cognitivas de los pacientes con EP a menu-
do se manifiestan como pensamiento lento y velocidad
de procesamiento reducida, pero también pueden estar
asociadas con ansiedad, estrés y depresion (Koster et al.,
2015). El deterioro cognitivo leve (DCL) por su parte,
se presenta con una prevalencia de hasta el 40 % (De-
mEP) (Aarsland & Kurz, 2010). Varios factores se han
asociado con un mayor riesgo de DCL incluidas edad
avanzada, sexo masculino, nivel educativo mds bajo,
sindrome metabdlico comoérbido, el fenotipo rigido
acinético y la coexistencia de caracteristicas no moto-
ras como ansiedad, disfuncién autonémica, depresion
y trastornos del comportamiento del suefio (Peng et al.,
2018; Wojtala et al., 2019). Los estudios de neuroima-
gen mostraron que el DCL estd asociado con la atrofia
cortical en dareas prefrontal izquierda, insular, temporal
anterior derecha, parietal derecha y occipital, asi como
areas subcorticales (Wang et al., 2018).

La DemEP por su parte, afecta a aproximadamente
el 30 % de los pacientes (Aarsland & Kurz, 2010). Si
bien la edad avanzada al inicio de la enfermedad y una
etapa avanzada de la EP son los factores de riesgo mas
comunes para su desarrollo, otros factores han sido aso-
ciados, como el fenotipo acinético-rigido, los sintomas
motores graves, las caracteristicas atipicas como ini-
cio simétrico y la disfuncién autonémica temprana, la
mala respuesta a la levodopa, el sexo masculino, el bajo
nivel educativo, las comorbilidades vasculares como la
hipertension y la diabetes, los trastornos de conducta
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en el suefio REM, la presencia de depresion y las aluci-
naciones (Xu et al., 2016; Emre, 2007). La DemEP se ca-
racteriza tanto por la degeneracion de nucleos subcor-
ticales, la muerte celular cortical y los depdsitos tanto
de a-sinucleina en cuerpos de Lewy, asi como proteina
tau y B-amiloide (Rub et al., 2002; Emre, 2003).

Perfil cognitivo en la EP

El sindrome disejecutivo se ha considerado a menudo
como un sello distintivo del fenotipo clinico del de-
terioro cognitivo en la EP. Sin embargo, numerosas
investigaciones muestran que el perfil cognitivo es he-
terogéneo y se asocia inclusive con la interrupcion de
multiples sistemas de neurotransmisores, sin mencio-
nar la posible enfermedad cerebrovascular presente.
Se han descripto déficit en la memoria, la atencidn,
la percepcidn visual, las habilidades constructivas vi-
soespaciales y el lenguaje (Beatty et al., 2003; Keha-
gia et al.,, 2010). De hecho, este espectro mas amplio
de deterioro condujo a una revisiéon de los criterios
diagnosticos para el DCLe y la DemEP, por parte de
los grupos de estudio de la Sociedad Internacional de
Parkinson y Trastornos del Movimiento (Litvan et al.,
2012; Emre et al,, 2007). En general, el deterioro no
amnésico de un solo dominio (es decir, cualquier do-
minio tnico que no sea de memoria) es el subtipo mas
comuin de DCL en EP (Litvan et al.,, 2011). Algunos de
éstos, como el déficit ejecutivo, el de fluidez y las ha-
bilidades visuoespaciales, serian inclusive predictores
de la evolucién a un cuadro de demencia (Hobson &
Meara, 2004). Como datos relevantes, debemos desta-
car que los déficits en la atencién son independientes
de la menor velocidad de procesamiento cognitivo que
se observa habitualmente en el paciente con EP (Noe et
al., 2004). Y por otra parte es habitual encontrar que en
etapas tempranas (DCL o DemEP leve) el recuerdo con
claves esta relativamente conservado, en comparacion
con pacientes con otras patologias cognitivas como la
Enfermedad de Alzheimer (Beatty et al., 2003).

Cabe destacar algunas evidencias que dan cuenta de
que las caracteristicas neuropsicoldgicas con una base
cortical mas posterior estarian mas asociadas con el de-
sarrollo de demencia, mientras que los déficits asocia-
dos a degeneracion frontoestriatal menos, lo que sugie-
re dos sindromes cognitivos distintos con etiologfas y
prondsticos potencialmente diferentes (Williams-Gray
et. al, 2009). La Sociedad Internacional de Parkinson
y Trastornos del Movimiento, propuso criterios nue-
vos tanto para el DCL, como para la DemEP (Litvan
etal, 2012; Emre et al., 2007). Los del DCL se basan en

los criterios habituales, pero modificados para abordar
problemas relativamente especificos en la EP. El diag-
nostico debe ser clinico, y su evolucién debe asociarse
a la enfermedad subyacente. Por otra parte, se establece
que este deterioro cognitivo puede ser informado por el
paciente o el informante, u observado por el médico, lo
que permite la mayor sensibilidad en su deteccion. Por
ultimo, se establecen criterios de exclusion que inclu-
yen otros parkinsonismos, otras explicaciones prima-
rias plausibles para el deterioro cognitivo (como causas
metabolicas o traumatismos) y otras comorbilidades
asociadas (como enfermedad cerebrovascular) que, en
opinién del médico, pueden haber influido significati-
vamente en las pruebas cognitivas.

Por su parte, para el cuadro de DemEP, hace én-
fasis en el diagnostico diferencial con la (LBD). Esta-
blece que en el caso de EP, el cuadro demencial debe
desarrollarse concomitantemente con la enfermedad
motora, no asi en la LBD, en la cual los sintomas de-
menciales pueden preceder a los motores, o eventual-
mente desarrollarse dentro del primer afio del cuadro
extrapiramidal. Cabe destacar que en este caso se re-
fiere a un cuadro de demencia, y no al desarrollo de
sintomas cognitivos leves que, como se describié an-
teriormente, son comunes en la EP.

Los sintomas de conducta por su parte, también
son relativamente habituales en los pacientes con de-
terioro cognitivo. Las alucinaciones visuales son mas
frecuentes que las auditivas, y constituyen de hecho
predictores de evolucién a DemEP (Aarsland et al.,
2007). Sin embargo, es importante destacar que este
sintoma es cardinal en el diagnéstico de LBD, por lo
que resulta trascendente determinar la cronologia de
su aparicion (temprano en esta ultima) para un co-
rrecto diagnostico diferencial. Otros sintomas como
apatia, depresion o ansiedad, también son frecuentes
en los pacientes con trastornos cognitivos asociados a
EP (Aarsland et al., 2007). En conclusidn, los sintomas
cognitivos en la EP son heterogéneos, siendo comunes
los perfiles de un solo dominio. Entre estos sintomas,
el sindrome disejecutivo, y el perfil de trastorno de
memoria con poco compromiso en el recuerdo con
claves son habituales. Los cuadros de demencia por
su parte, son de instalacion insidiosa, acompaﬁando a
la evolucion del resto de los sintomas de la enferme-
dad. Estos sintomas deben ser tenidos muy en cuenta
en el abordaje interdisciplinario de los pacientes con
Parkinson, ya que constituyen un componente muy
importante de la discapacidad del individuo.
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Perfil neuropsicolégico de la encefalo-
patia TDP-43 relacionada con la edad
con predominio limbico (LATE)

Nelson et al. (2019) describen una forma de deterioro
cognitivo denominada Encefalopatia relacionada con
la edad por TDP-43 con predominio limbico (LATE),
la cual se presenta en el 30-50 % de los adultos mayo-
res de 79 anos. Dado el aumento de la expectativa de
vida, resulta fundamental identificar su perfil clinico y
cognitivo de inicio y evolucion. Esta entidad represen-
ta un desafio diagnostico, ya que puede confundirse
con la enfermedad de Alzheimer (EA). Como otras
patologias cronicas, se generan por el mal plegamien-
to de proteinas, en este caso es la TDP-43, proteina de
union al ADN de 43 kDA; en el 30-50 % de los sujetos
mayores de 79 anos (Boyle, et al. 2019; James, et al.
2021). Se acumulan en la amigada y la zona hipo cam-
pal, a diferencia de la EA que es el amiloide beta y la
proteina Tau las proteinas que se depositan.

Es muy dificil diagnosticar la LATE en vida con
certeza diagnostica ya que solo una autopsia del cere-
bro puede ayudar a determinarla como causa de la de-
mencia. La evolucion de los pacientes con este cuadro,
comprobado post mortem (Nelson et al) configura un
sindrome cognitivo amnésico que involucra progre-
sivamente a otras estructuras cerebrales que afectan
a multiples dominios cognitivos donde finalmente se
comprometen las actividades de la vida diaria, confi-
gurando un sindrome demencial.

Tabla I I.

Esta descripto el perfil cognitivo de inicio y progre-
sion de la enfermedad, que muestra tres estadios suce-
sivos, cuyos sintomas clinicos se asociarian a la acumu-
lacion de la proteina en distintas regiones cerebrales.

Todos los estadios LATE-NC, incluidos los subti-
pos del estadio 1, se asociaron con mayor presencia de
deterioro cognitivo, demencia y deterioro de la me-
moria, en comparacion con aquellos sin LATE-NC.
Muchos estudios previos han informado de un impac-
to limitado del estadio 1 de LATE-NC en la cognicion,
utilizando los nuevos criterios de estadificaciéon y un
gran tamano de muestra limitado a aquellos sin de-
terioro o con deterioro del tipo AD, sin embrago hay
evidencia que el estadio 1 se asocia significativamente
tanto con la demencia como con el deterioro de la me-
moria (Woodworth, 2024).

Como mencionamos el perfil cognitivo de inicio
de LATE-NC presenta una similitud con la EA. No
obstante hay una diferencia significativa en la modali-
dad de progresion tanto en la presencia de biomarca-
dores como a nivel cognitivo.

En la Tabla 11 se presentan algunas de las diferen-
cias entre ambas patologias.

El diagnéstico definitivo de LATE requiere anali-
sis anatomopatologico post mortem. Sin embargo, los
perfiles de progresion cognitiva y funcional observa-
dos en pacientes pueden ofrecer indicadores clinicos
utiles. Presentamos a continuacién un caso clinico
que ilustra dicha evolucién a lo largo de 11 afos (ver
Tabla 12).

Caracteristica

Enfermedad LATE

Enfermedad de Alzheimer

Progresion Mas lenta

Mas rapida

Areas cerebrales

Sistema limbico (hipocampo, amigdala)

Corteza cerebral e hipocampo

Biomarcadores

No hay acumulacién de beta-amiloide o tau

Acumulacién de beta-amiloide y tau

Sintomas cognitivos . .
ejecutiva precoz

Similar a Alzheimer, pero menos grave; disfuncion

Pérdida de memoria, desorientacion, afasia

Tabla 12. Diferencias en neuroimagen entre LATE y Alzheimer.

Caracteristica

Enfermedad LATE

Enfermedad de Alzheimer

Atrofia del hipocampo Marcada, a menudo asimétrica

Marcada, generalmente simétrica

Atrofia cortical

Menos prominente, localizada en areas limbicas

Mas extensa, afecta |6bulos temporales,
parietales y frontales

Asimetria Mas comdn

Menos comun

Areas especificas Giro cingulado anterior, amigdala

Corteza entorrinal, precuneo, I6bulos
temporales y parietales

Vertex Rev Arg Psiquiatr. (2025). 36(170): 41-63.



Perfiles cognitivos en las demencias

58

Sintomas distintivos de LATE

Aunque comparten signos de demencia, los sintomas

que distinguen al LATE de la enfermedad de Alzhei-

mer pueden incluir:

1. Problemas del lenguaje: dificultades para encon-
trar palabras o formar oraciones coherentes.

2. Alteraciones en la conducta: apatia, desinhibicion
o comportamientos compulsivos.

3. Disfuncién ejecutiva: problemas con la planifica-
cién y organizacion desde etapas tempranas.

Sintomas comunes con la enfermedad
de Alzheimer

1. Pérdida de memoria: olvido de eventos o conversa-
ciones recientes.

2. Confusion espacial y temporal: desorientacion en
tiempo y lugar.

3. Deterioro cognitivo general: afecta memoria, len-
guaje y tareas cotidianas.

Tabla 13. Perfil cognitivo de progresion - Mini Mental.

Caso clinico

Edad: 88 aflos, género: masculino, nivel de instruc-

cion: 8 afos
Antecedentes: hipertension, stent coronario (afio

2000).

m 2009: Consulta alos 77 afios por olvidos cotidianos
y agitacion. Evaluacion cognitiva normal.

m 2010: A los 8 meses, incrementan los olvidos.
Diagnéstico inicial: demencia tipo Alzheimer.
2013: Viudez. Vive solo con cuidadora.

2018: Episodio de confusion. Se suspende donepe-
cilo. Funcionalidad disminuida.

m 2020: Problemas mnésicos y funcionales severos.
(ver Tabla 13 y Tabla 14)

Conclusién

El deterioro progresivo de la memoria episddica, junto
con alteraciones funcionales y fluidez verbal parcial-
mente conservada y temprana aparicién de sintomas

Aiio 2007 2011 2012 2020
Orientacion fecha 4 4 3 0
Orientacion lugar 5 5 5 3
Fijacion 3 3 3 3
Atencion 4 5 5 5
Recuerdo 3 | 0 0
Repeticion | | I |
Comprension 3 3 3 3
Lectura | | I |
Escritura | | I |
Denominacién 2 2 2 2
Copia | 0 I |

Total 28 26 25 20
Media 28.8 28.1 28.1 28.1

DS 0.9 1.3 1.3 1.3

Z score -0.88 -1.61 -2.38 -6.23
Tabla 14. Evolucion de fluencia verbal.

Prueba 2009 2018 2020

Fluencia semantica Correctas: |7 Correctas: 10, Repeticiones: 2 Correctas: |3, Repeticiones: 5
Media /DS / Z Media: 15.4,DS: 3.9, Z:-0.41 Media: 13.10, DS: 3.42,7:-0.90 Media: 13.10, DS: 3.42,7:-0.32
Fluencia fonoldgica Correctas: 20 Correctas: | |, Repeticiones: 9 Correctas: 8, Repeticiones: 0
Media/ DS/ Z Media: 10.8,DS: 3.1, Z: +2.9 Media: 9.55, DS: 3.7, Z: +0.40 Media: 9.55, DS: 3.7, Z: -0.68
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conductuales sugieren la presencia de LATE. Aunque
no existe un método definitivo para su diagnostico en
vida, las manifestaciones clinicas de inicio y el segui-
miento cognitivo pueden aportar evidencias relevan-
tes para formular hipotesis diagnosticas.

Conclusiones finales

Como hemos visto los trastornos cognitivos en el
adulto mayor implican un desafio clinico para el pro-
fesional de consulta, considerando que en muchos ca-
sos se hace dificil el acceso a estudios especificos de
imdgenes o biomarcadores. Sin embargo identificar el
perfil del déficit cognitivo y las variables y comorbili-
dades que lo acompanan hace posible trazar hipotesis
diagnoésticas acertadas.

En el caso de la enfermedad de Alzheimer el perfil
clinico predominante es el amnésico, con compromiso
progresivo de otros dominios cognitivos y neuropsi-
quiatricos. Afecta un tipo de memoria, la memoria epi-
sodica, que se vincula a las funciones del hipocampo,
una de las estructuras que presenta un dafio inicial en la
EA. Un diagnéstico diferencial interesante es su simili-
tud con el LATE que muestra sintomas tempranos de al-
teraciones en la conducta como apatia, o desinhibicién
y asimismo una disfuncion ejecutiva desde etapas tem-
pranas. Su progresion lenta y la edad de comienzo tar-
dia, es una variable que la diferencia de la DFT y la EA.

La enfermedad cerebrovascular que configura en
su evolucion un posible cuadro clinico de demencia
vascular siendo la segunda en el orden de prevalen-
cia, es causal de deterioro cognitivo y discapacidad en
la poblacién adulta. Sus perfiles cognitivos presentan
gran variabilidad y dependen de su localizacion, insta-
lacién aguda o cronica, caracter isquémico y/o hemo-
rragico y otras variables asociadas. Las imagenes son
de gran valor para la interpretacion de su desempefio
cognitivo y progresion. Son pacientes que acuden por
trastornos de memoria de lenta evolucién, semejan-
tes a la EA. A diferencia de ésta tltima, las imagenes
muestran la preservacion del drea septohipocampal.

En el caso de la demencia por cuerpos de Lewy los
sintomas motores son un marcador diagnéstico im-
portante. Aparecen casi simultaineamente con los tras-
tornos cognitivos que pueden presentarse a lo largo de
1 afo. Considerar en este caso el perfil cognitivo dife-
rencial con otras demencias y la presencia de variables
no cognitivas permite una buena aproximacion diag-
ndstica de la enfermedad.

A pesar del caracter distintivo del perfil conduc-
tual en la demencia frontotemporal, la superposicion
con otras entidades plantea desafios diagnosticos im-
portantes. En este caso las alteraciones en la cognicion

social, el reconocimiento emocional facial y la regula-
cion del juicio moral, se consideran variables criticas
para su identificacion (Zamboni et al., 2010; Bertoux
et al., 2012). El compromiso temprano de la memoria
episddica puede responder a distintos fenotipos gené-
ticos de la enfermedad que determinan perfiles neu-
ropsicoldgicos parcialmente diferenciados.

Los perfiles neurocognitivos de las afasias pro-
gresivas primarias cuyo estudio incluye una evalua-
cion clinica, neuropsicoldgica y neurolingiiistica, que
acompanada por neuroimagenes estructurales y fun-
cionales permiten una buena aproximacion diagnosti-
ca. La especificidad y progresion de los sintomas seran
decisivos para identificar estos formatos de demencias
focales de comienzo, que luego progresan a cuadros
demenciales generalizados.

Por dltimo nos hemos referido a las fallas del sis-
tema cognitivo relacionadas con la Demencia que se
asocia a la Enfermedad de Parkinson, caracterizado
por un sindrome disejecutivo como signo distintivo.
El deterioro no amnésico de un solo dominio, las fa-
llas de la fluidez verbal y las habilidades visuoespacia-
les, serian inclusive predictores de la evolucion a un
cuadro de demencia.

En fin, consideramos que el conocimiento de los
perfiles cognitivos que se presentan en los distintos
cuadros demenciales es de una buena utilidad clinica
y de gran importancia para una aproximacion diag-
nostica acertada que posibilite un abordaje temprano,
clinico terapéutico y preventivo.
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