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Resumen

La afasia progresiva primaria (APP) es un sindrome clinico, de etiologia neurodegenerativa,
caracterizado por un trastorno progresivo del lenguaje, con relativa preservacion de otros
dominios cognitivos en las fases iniciales del cuadro clinico. La clasificacion sugerida en los
criterios diagndsticos incluye tres variantes basadas en el perfil de deterioro linguistico:
agramatica, semantica y logopénica. Al tratarse de una condicion neurodegenerativa, la
clasificacién de la APP no se corresponde con otras clasificaciones de afasias derivadas de
pacientes con patologia vascular. A pesar de esta consideracion, en este articulo queremos
retomar la propuesta de clasificacion de las afasias planteada por al profesor Alfredo Ardila en el
afio 2010, porque consideramos que ofrece elementos clinicos que ayudan a explicar aspectos
linglisticos de las tres variantes de la APP. En su modelo, Ardila establece una distincion entre
afasias primarias, afasias secundarias y sugiere una tercera afasia disejecutiva; propone ademas
que las afasias primarias, esto es, la afasia de Broca y de Wernicke estan asociadas a un
trastorno de la secuenciacion y de la seleccion, respectivamente. Estos dos trastornos podrian
ser extrapolados a la semiologia observada en las diferentes variantes de la APP. Consideramos
gue los modelos tedricos de la organizacion cerebral del lenguaje y la semiologia de las afasias
propuesta por Ardila nos permiten tener una mejor aproximacion clinica-semiolégica del paciente
afasico, independientemente de si el trastorno es adquirido por una lesién cerebral aguda o por
una lesion cerebral cronica como la observada en las enfermedades neurodegenerativas. El
presente articulo tiene como obijetivo realizar una revisién de las caracteristicas clinicas de la
APP y plantear una posible articulacion con la propuesta de clasificacidn de las Afasias de Ardila
a partir de la discusion de tres casos clinicos.

Palabras clave: afasia, afasia progresiva primaria, eje paradigmatico, eje sintagmatico,
secuenciacion, seleccion

Clinical Perspective of Primary Progressive Aphasia: An Approach from the Model of
Alfredo Ardila's Classification of Aphasias

Abstract

Primary progressive aphasia (PPA) is a clinical syndrome of neurodegenerative etiology,
characterized by a progressive language disorder with relative preservation of other cognitive
domains in the early stages of the clinical presentation. The suggested classification in classic
diagnostic criteria includes three variants based on the profile of linguistic impairment:
agrammatic, semantic, and logopenic. As it is a neurodegenerative condition, the classification of
PPA does not correspond to other aphasia classifications derived from patients with
cerebrovascular disease. Despite this consideration, in this article we want to return to the
proposal for the classification of aphasias raised by Professor Alfredo Ardila in 2010, because we
consider that it offers clinical elements that help explain linguistic aspects of the three variants of
the APP. In his model, Ardila establishes a distinction between primary aphasias, secondary
aphasias and suggests a third dysexecutive aphasia; he also proposes that primary aphasias,
that is, Broca's and Wernicke's aphasia, are associated with a sequencing and selection disorder,
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respectively. These two disorders could be extrapolated to the semiology observed in the different
variants of PPA. We consider that the theoretical models of the cerebral organization of language
and the semiology of aphasias proposed by Ardila allow us to have a better clinical-semiological
approach to the aphasic patient, regardless of the etiology. The present article aims to review of
the clinical characteristics of the PPA and to propose a possible articulation with the proposal for
the classification of Ardila's Aphasias based on the discussion of three clinical cases.
Keywords: aphasia, primary progressive aphasia, paradigmatic axis, syntagmatic axis,

sequencing, selection
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Perspectiva Clinica de la Afasia Progresiva Primaria: Una Aproximacion desde el Modelo
de la Clasificaciéon de las Afasias de Alfredo Ardila

Bajo la influencia de Alexander Luria, el profesor Ardila tuvo un gran interés por entender
la organizacion cerebral de los procesos cognitivos. Sus trabajos sobre la evaluacion y el
diagndstico clinico de los sindromes neuropsicoldgicos focales representan un legado para la
neuropsicologia y la neurologia del comportamiento.

El profesor Ardila siempre tuvo un gran interés y pasion por comprender la organizacion
cerebral del lenguaje y sus trastornos. Su produccién académica sobre lenguaje y afasias es
incalculable y en la actualidad es considerado uno de los afasi6logos mas influyentes del siglo.
Escuchar al profesor Ardila y leer su obra, hizo que muchos profesionales en neuropsicologia y
neurologia del comportamiento perdiéramos el miedo a la exploracion clinica de una funcién tan
compleja como es el lenguaje, y sin duda, sus ensefianzas marcaron nuestra praxis profesional.

En este sentido, bajo la tutoria del profesor Ardila, en Colombia se disefié un proyecto de
investigacion, siguiendo el modelo del andlisis clinico de casos con sintomas similares en el
discurso; en este proyecto, se propuso una estrategia cualitativa para la evaluacion clinica de los
pacientes afasicos, enfocada en los componentes neurolinglisticos del discurso y en la
clasificacién de los errores de la conducta verbal (Lopera, 1987). Esta evaluacién derivé a la
categorizacion y caracterizacion de los diferentes sindromes afasicos (Montafiez, 1987), a la
clasificacion de las alteraciones afasicas de la lectura y la escritura (Ardila y Rosselli, 1987) y al
analisis anatomo-clinico, mediante la determinacion de la lesion crucial, relacionada con cada
sindrome afasico, utilizando las imagenes de la tomografia axial computarizada (Bustamante,
1987). Este trabajo detallado de investigacion sobre la neuropsicologia del lenguaje, desarrollado
por primera vez en Colombia, resultd en la creacién, en 1983, del grupo de afasias de la
universidad de Antioquia, el cual se convirtid, diez afios después, en el Grupo de Neurociencias
de Antioquia.

La extensa investigacion en el area del lenguaje del profesor Ardila, le permitié proponer
una caracterizacion clinica de los diferentes tipos de afasias, desarrollar modelos de clasificacion
y proponer teorias explicativas sobre procesamiento neurolingiiistico. En 1996 junto con el
neurélogo Frank Benson publicé el libro “Aphasia”, cuyo objetivo fue proponer una clasificacion
de las afasias basada en la integracion del modelo de Boston con el modelo Luriano (Benson y
Ardila, 1996). En el afio 2010 Ardila reformulé su clasificacion y permanentemente estuvo
proponiendo nuevos modelos de organizacién cerebral del lenguaje, derivados del analisis
anatomo-clinico, de acuerdo con los hallazgos de la resonancia magnética funcional del cerebro
(Ardila, 2010).

En nuestro ejercicio clinico, hemos tenido la oportunidad de evaluar y seguir pacientes
con enfermedades neurodegenerativas, entre ellas la Afasia Progresiva Primaria (APP) vy
consideramos que, gracias a las ensefianzas del Profesor Ardila, hemos logrado tener una mejor
exploracion clinica de los pacientes con esta condicién. Si bien, la APP es una entidad nosolégica
gue tiene su propio sistema de clasificacion, nosotros consideramos que el modelo de
clasificacién de afasias propuesto por Ardila puede compartir elementos comunes, pero sobre
todo puede aportar a la comprensién de algunos aspectos semiolégicos de esta enfermedad.

Dado este contexto, el presente articulo tiene como objetivo realizar una revision de las
caracteristicas clinicas de la APP y plantear una posible articulacion con la propuesta de
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clasificacion de las Afasias del profesor Alfredo Ardila. En la primera seccién se describiran los
aspectos generales de la APP y las caracteristicas clinicas asociadas a las tres variantes.
Posteriormente, se retomara la propuesta de clasificacion de las Afasias de Ardila formulada en
el afio 2010 y finalmente se planteara una posible articulacion entre ambas propuestas a partir
de la discusion de casos clinicos.

1. Afasia Progresiva Primaria

La APP es un sindrome clinico caracterizado por un deterioro insidioso y progresivo del
lenguaje, con relativa preservacion de otros dominios cognitivos en las fases iniciales del cuadro
clinico (Kertesz y Harciarek, 2014; Mesulam, Rogalski, et al., 2014). Esta condicion
neurodegenerativa es causada por diferentes entidades neuropatoldgicas, las cuales
comprometen el hemisferio cerebral dominante para el lenguaje y cuyas manifestaciones clinicas
pueden variar en funcién del nivel de la red de lenguaje comprometida (Mesulam et al., 2022)

Contexto Historico

Las primeras descripciones clinicas de lo que hoy se conoce como APP datan de finales
del siglo XIX. Inicialmente, Arnold Pick y Paul Sériex describieron casos de pacientes con
alteraciones del lenguaje de curso progresivo, asociadas a atrofia del I6bulo temporal izquierdo
(Spatt, 2003). En el siglo XX, se publicaron varios casos en los cuales se resaltaba la presencia
de un sindrome aféasico, pero de naturaleza progresiva, que comprometia inicialmente el sistema
semantico y el gramatical. En 1975 Warrington describi6 tres pacientes con cambios atroficos
difusos que tenian un compromiso selectivo de la memoria semantica, caracterizado por
alteraciones en el conocimiento de los objetos (Warrington, 1975). En 1982 Mesulam describio
una serie de casos con “afasia lentamente progresiva,” en ausencia de cambios
comportamentales y de deterioro cognitivo generalizado (Mesulam, 1982), asociada a cambios
atroficos de la region perisilviana izquierda (Mesulam, 1987).

Posteriormente fueron acufiados algunos términos de lo que hoy se conoce como las
variantes clinicas de la APP. Por ejemplo, en 1989 Snowden, Goulding, & Neary, introdujeron el
término demencia semantica (DS), cuyos criterios clinicos y diagnésticos se formalizaron en
1992 (Hodges et al., 1992). En 1996, Grossman y colaboradores sugirieron el término “afasia no
fluente progresiva” y en el 2004 Gorno-Tempini et al., propusieron el concepto de variante
logopénica para referirse a una tercera presentacién clinica de la APP. Tanto la variante
semantica como la no-fluente se incluyeron en los criterios de demencia fronto-temporal (DFT) a
finales de la década de los 90’ (Neary et al., 1998). Finalmente, en el afio 2011, se formularon
los criterios diagnésticos para las tres presentaciones clinicas que seran descritas en los
siguientes apartados (Gorno-Tempini et al., 2011) .

Criterios Diagnésticos

Inicialmente, los pacientes deben cumplir unos criterios generales que incluyen: 1.
Alteraciones del lenguaje de curso gradual y progresivo (e.g., produccion, comprension,
denominacion, repeticién); 2. Las alteraciones del lenguaje deben causar interferencia en las
actividades de la vida diaria y 3. El sindrome afasico es el que sobresale en el cuadro clinico en
las fases iniciales de la enfermedad. Para el diagndéstico inicial se excluyen pacientes cuyo
sindrome afésico es explicado por otras condiciones médicas de etiologia no-neurodegenerativa
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o desOrdenes psiquiatricos, al igual que pacientes que tengan alteraciones importantes del
comportamiento 0 en otros dominios cognitivos como la memoria episédica o habilidades
visoespaciales al inicio del cuadro clinico. Una vez se cumplan los criterios generales de APP,
se puede identificar la variante clinica segun el perfil de alteracion linguistica que presenta el
paciente.

Variantes de la APP: Caracteristicas Clinicas de la Afasia

La clasificacion sugerida en los criterios diagndsticos incluye tres subtipos basados en las
caracteristicas del deterioro del lenguaje: APP variante no fluente/agramética (APP-nf/a), APP
variante semantica (APP-s) y APP variante logopénica (APP-I). La Tabla 1 presenta los criterios
diagnésticos para estas tres presentaciones clinicas (Gorno-Tempini et al., 2011), los cuales
estan basados no sdlo en las caracteristicas clinicas, sino también en los patrones de atrofia 'y la
posible neuropatologia subyacente. Aunque estos criterios de clasificacion han sido ampliamente
aceptados, algunos estudios informan que un porcentaje de pacientes con APP pueden presentar
formas mixtas de las variantes propuestas (Mesulam y Weintraub, 2014; Wicklund et al., 2014).
La Tabla 2 presenta las caracteristicas linguisticas de las tres variantes.

Afasia Progresiva Primaria, Variante No Fluente/Agramatica (APP-nf/a).

Los dos signos cardinales de la APP-nf/a incluyen un habla no fluente y/o agramatismo
(Gorno-Tempini et al., 2011). Aunque estas caracteristicas pueden aparecer conjuntamente o
estar disociadas, se ha planteado que a diferencia del lenguaje no fluido, el agramatismo es el
eje principal del cuadro clinico y esta caracteristica no es compartida con otras variantes de APP;
por esta razén algunos autores han sugerido nombrar esta variante como APP-agramatica
(Mesulam y Weintraub, 2014)

La produccion del lenguaje se caracteriza por ser lenta, laboriosa y vacilante, con pausas
frecuentes en el discurso; durante el habla, es usual encontrar errores fonoldgicos y fonéticos
debido a omisiones, inserciones y distorsiones de los sonidos del habla (Ash et al., 2010).
Algunos autores sugieren gue las alteraciones en la fluidez y la produccién imprecisa de los
sonidos durante la produccién del habla, puede ser explicada por la apraxia del habla, es decir,
por una alteracion en la planeacion y secuenciacion de los movimientos requeridos para hablar
(Jung et al., 2013; Utianski y Josephs, 2023). Durante el curso clinico los pacientes pueden llegar
a desarrollar mutismo.

El agramatismo se caracteriza por una alteracion en la produccion y/o comprensiéon de
las estructuras morfosintacticas. En este sentido, los pacientes durante la produccién oral y
escrita tienden a emitir frases cortas debido a la simplificacion sintictica, presentan omision o
sustitucion de morfemas gramaticales y producen un nimero menor de palabras de funcién y de
verbos (Hillis et al., 2004; Hillis et al., 2002; Tetzloff et al., 2018; Thompson, Cho et al., 2012;
Thompson, Lukic et al., 2012; Thompson y Mack, 2014). El caso ilustrado en la Tabla 4, muestra
el agramatismo observado en una paciente con APP-nf/a.
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Tabla 1l

79

Criterios Diagnosticos de la APP propuestos por Gorno-Tempini et al. (2011)

APP variante No Fluente
(APP-nf/a)

APP variante Semantica
(APP-s)

APP variante Logopénica
(APP-)

Al menos uno de los

criterios debe estar presente:

e Agramatismo en la
produccion del lenguaje

o Habla esforzada, vacilante,
con errores y distorsiones
(apraxia del habla)

Al menos dos criterios
deben estar presentes:
¢ Deterioro en la comprensién

Ambos criterios deben estar

presentes:

e Deterioro en la
denominacion por
confrontacion

¢ Deterioro en la comprension
de palabras aisladas

Al menos tres criterios
deben estar presentes:
e Deterioro en el conocimiento

Ambos criterios deben estar
presentes:
¢ Deterioro en la recuperacion
de palabras en el lenguaje
espontaneoy en la
denominacion
e Deterioro en la repeticion de
oraciones y frases

Al menos tres criterios
deben estar presentes:
e Errores fonolégicos en el

Diagrlc'.)stico de oraciones de los objetos, lenguaje espontaneo y en la
Clinico sintacticamente complejas particularmente items de denominacion
baja frecuencia y baja
familiaridad
e Desempefio normal en la ¢ Dislexia o disgrafia de e Desempefio normal en la
comprensién de palabras superficie comprensién de palabras
aisladas aisladas y conocimiento de
los objetos
e Desempefio normal en el ¢ Repeticion conservada e Componente motor del
conocimiento de los objetos habla conservado
e Produccion oral conservada ¢ Ausencia de agramatismo
(componente motor y
gramatical)
Ambos criterios deben estar ~ Ambos criterios deben estar  Ambos criterios deben estar
presentes: presentes: presentes:
¢ Diagnostico clinico de APP- o Diagnéstico clinico de la ¢ Diagnostico clinico de APP-
vnf APP-vs vl
¢ La imagen debe mostrar al e La imagen debe mostrar al ¢ a imagen debe mostrar al
) o menos uno de los menos uno de los menos uno de los
Diagnostico siguientes: siguientes: siguientes:
soportado - Atrofia fronto-insular - Atrofia del I6bulo temporal - Atrofia del I6bulo parietal o
) ,en posterior de predominio de predominio anterior region persisilviana
Imagenes izquierdo (IRM) (IRM) posterior izquierda (IRM)
- Hipoperfusion 6 - Hipoperfusion 6 - Hipoperfusion 6
hipometabolismo fronto- hipometabolismo temporal hipometabolismo parietal
insular posterior de de predominio anterior 0 en region perisilviana
predominio izquierdo (SPECT o PET) posterior izquierda
(SPECT o PET) (SPECT o PET)
Diagnoéstico clinico de APP-vnf  Diagnéstico clinico de APP-vs  Diagndstico clinico de APP-vi
. . y uno de los siguientes: y uno de los siguientes: y uno de los siguientes:
Diagnéstico . I - . o - . L -
patolégico e Evidencia histopatoldgica ¢ Evidencia histopatologica de e Evidencia histopatolégica de

de patologia
neurodegenerativa (e.g.,

patologia
neurodegenerativa (e.g.,

patologia
neurodegenerativa (e.g.,
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DLFT-tau, DLFT-TDP, EAY DLFT-tau, DLFT-TDP, EAY DLFT-tau, DLFT-TDP, EA Y
otras) otras) otras)

e Presencia de mutacién e Presencia de mutacion e Presencia de mutacion
patogénica conocida patogénica conocida patogénica conocida

Nota. APP: afasia progresiva primaria. IRM: Imagen de resonancia magnética. PET: Tomografia por emision de
positrones. SPECT: Tomografia computarizada de emision de foton Unico. (Tabla tomada de Bocanegra y Lopera,
2021).

Respecto a otros dominios del lenguaje, los pacientes con esta variante, presentan un
desempefio normal en tareas de comprension de palabras aisladas, en contraste con una
alteracion en la comprension de oraciones gramaticalmente complejas (e.g., oraciones en voz
pasiva 0 que contengan clausulas de relativo). Sin embargo, algunos autores sefialan la
influencia de recursos ejecutivos sobre el desempefio en este tipo de tareas (Grossman et al.,
2005). Los pacientes también pueden presentar errores fonoldgicos y desviaciones fonéticas en
la repeticion de oraciones largas y palabras multisilabicas que contengan complejidad
articulatoria (Leyton et al., 2014; Mesulam et al., 2012). Aunque este tipo de errores también se
observa en tareas de denominacion, la capacidad de nombrar es mejor a la observada en otro
tipo de variantes (e.g., APP-I) (Leyton et al., 2019).

Afasia Primaria Progresiva, Variante Semantica (APP-s).

La caracteristica principal de la APP-s es el deterioro progresivo en el conocimiento
semantico (Hodges et al., 1992; Snowden et al., 1989). Los criterios actuales sugieren que los
signos cardinales de esta variante son la anomia y las dificultades en la comprensién de palabras
aisladas, en contraste con un adecuado desempefio en el procesamiento gramatical al inicio del
cuadro clinico (Gorno-Tempini et al., 2011).

La anomia es observada durante el discurso espontaneo o en respuesta a la presentacion
de estimulos por distintos canales sensoriales. Los errores mas comunes incluyen errores
semanticos de tipo coordinado (cebra —> caballo), supraordinado (gato —> animal),
circunloquios y respuestas inconexas 0 no-respuestas cuando se ha perdido la semantica de la
palabra (Hodges et al., 1995; Reilly et al., 2011; Woollams et al., 2008). Aunque la anomia es
comun en todas variantes de la APP, en los pacientes con APP-vs se encuentra gravemente
deteriorada.

Ademads de la anomia, las dificultades en la comprension de palabras aisladas sobresalen
en el cuadro clinico. Debido a esta dificultad, es usual que los pacientes realicen preguntas
relacionadas con el significado de los objetos o refieran no conocer el objeto o una palabra en
particular (Kertesz et al., 2010).

Al inicio del cuadro clinico, tanto la anomia como la alteraciéon en la comprension de
palabras aisladas compromete las palabras de baja frecuencia, tipicidad y familiaridad, pero
durante el curso de la enfermedad esta alteracion se generaliza afectando significativamente la
comunicacion (Lambon Ralph et al., 1998; Mayberry et al., 2011). También se ha propuesto que
las alteraciones semanticas pueden ser amodales y comprometer diferentes categorias
(Patterson et al., 2007). Sin embargo, algunos estudios sugieren un efecto de categoria para
sustantivos, palabras concretas y objetos animados en comparacion con verbos, palabras
abstractas y objetos inanimados respectivamente (Cousins et al., 2016; Joubert et al., 2017,
Libon et al., 2013; Mendez et al., 2010).
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Algunos autores han sugerido que la anomia, los errores semanticos y las dificultades
para comprender palabras aisladas son resultado de la pérdida del conocimiento seméantico
(Jefferies y Lambon Ralph, 2006; Patterson et al., 2007). Esta alteracién seméntica parece seguir
un patron de degradacion conceptual progresiva; por ejemplo, al inicio de la enfermedad los
pacientes pueden comprender palabras a nivel genérico (una manzana es algo comestible) pero
no al nivel especifico (una manzana es un tipo de fruta y es diferente de otro tipo de fruta). Este
patrén también es observado en tareas de denominacion en las cuales los pacientes primero
tienen errores de tipo coordinado, luego supraordinado y finalmente las no-respuesta. En
consecuencia, la alteracion semantica, se traduce en un lenguaje fluido, pero pobre de contenido
(Gorno-Tempini et al., 2004; Wilson et al., 2010)

Los criterios de 2011, sugieren que los pacientes pueden presentar otras caracteristicas
asociadas como las alteraciones en el conocimiento de los objetos y alexia y/o agrafia de
superficie (Wilson et al., 2009). Respecto a otros dominios del lenguaje, los pacientes con esta
variante pueden tener un desempefio similar al de sujetos control en tareas de repeticién y de
comprension de oraciones (Gorno-Tempini et al., 2004; Grossman et al., 2005); sin embargo,
aun cuando puedan existir leves fallas en la comprension de oraciones, éstas son de caracter
leve y son menores que las observadas en otras variantes (e.g., APP-nf/a) (Peelle et al., 2008).
En comparacion con la APP-nf/a, la gramética estd relativamente conservada durante la
produccion linguistica, aunque en ocasiones se pueden observar errores paragramaticales (e.g.,
uso inadecuado de palabras de clase cerrada) (Gorno-Tempini et al., 2011).

Afasia Progresiva Primaria, Variante Logopénica (APP-I).

La APP-I se caracteriza principalmente por una alteracién en la recuperacion de palabras
y en la repeticidén de frases y oraciones (Gorno-Tempini et al., 2004, 2011). La alteracion en la
recuperacion de palabras puede ser observada durante el discurso espontaneo y en tareas de
denominacién (Gorno-Tempini et al., 2008). La produccién del habla puede ser pausada y
vacilante por las dificultades para acceder a la palabras y es usual encontrar errores fonolégicos
durante el discurso (Wilson et al., 2010). Sin embargo, a diferencia de los pacientes con APP-
nf/a, los pacientes con esta variante presentan una mayor tasa de fluidez y ausencia de
agramatismo (Gorno-Tempini et al., 2008; Wilson et al., 2010). La naturaleza de la anomia de
esta variante es diferente a la observada en la APP-s. En los pacientes con APP-| la anomia es
menos grave Yy los errores son de tipo fonolégico (Leyton et al., 2019). Estas caracteristicas llevan
a suponer que la anomia no es causada por una degradacién del conocimiento semantico, sino
por una dificultad en el acceso lexical; de hecho, los pacientes no tienen dificultades en la
comprension de palabras aisladas, ni en el conocimiento de los objetos (Gorno-Tempini et al.,
2004).

La alteracién en la repeticion de frases y oraciones es otro signo clinico de esta variante.
Las dificultades en este dominio son mayores a las observadas en la APP-nf/a (Leyton et al.,
2014). Los errores observados durante la repeticion incluyen parafasias fonolégicas y la omision
0 sustitucion de palabras dentro de oraciones de larga extension (Gorno-Tempini et al., 2004).

Se ha propuesto que los errores fonoldgicos observados durante el lenguaje espontaneo,
y en las tareas de repeticion y denominacién son consecuencia de alteraciones del circuito
fonolégico de la memoria operativa (Gorno-Tempini et al., 2008). Esta hipo6tesis también es
soportada por estudios que demuestran que los pacientes con APP-| tienen mayores dificultades
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para escribir y deletrear pseudopalabras que palabras, alteraciones en la repeticién de oraciones
que no dependen de informacién semantica (Lukic et al., 2019) y por estudios que sugieren una
asociacion entre la APP-l y el antecedente de trastornos del aprendizaje como la dislexia (Miller

et al., 2013).

Afasia Progresiva Primaria, Variante Mixta (APP-m).

Algunos estudios sugieren que un namero de casos con APP no cumplen los criterios
sugeridos en el 2011. En el 2012, se propuso una variante “mixta” para describir casos que
presentan tanto agramatismo en la produccién del lenguaje, como deterioro en la comprension
de palabras desde el inicio del cuadro clinico (Mesulam et al., 2009, 2012; Mesulam y Weintraub,

2014).
Tabla 2

Caracteristicas del Lenguaje en la Afasia Primaria Progresiva (APP)

APP variante no
Fluente (APP-nf/a)

APP variante
semantica (APP-s)

APP variante
logopénica (APP-I)

Lenguaje

No fluente, con

Relativamente fluente,

Relativamente fluente,

espontaneo/fluidez esfuerzo** sin errores pero con marcados
articulatorios, pero blogueos anémicos en
vacio en su contenido** el discurso**
e Errores en el habla Fonolégicos Semanticos Fonolégicos **
¢ Apraxia del habla Puede estar presente Ausente Ausente
e Gramatica Agramatismo** Conservada** Conservada**
Comprension Relativamente buena Alterada Relativamente buena
e Palabras Conservada** Alterada** Conservada**
¢ Oraciones Alterada por Conservada en mayor Conservada en mayor
dificultades medida medida
gramaticales**
Denominacion Alterada Alterada** Alterada**
e Errores en Fonoldgicos y/o Semanticos Fonolégicos**

denominacion

e Conocimiento de
los objetos

errores fonéticos

Conservado

(coordinados,
supraordinados, no
respuesta)

Alterado**

Constantes blogueos
andmicos

Conservado
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Repeticion Puede estar Conservada en mayor Alterada
comprometida medida** Mayor dificultad para
Dificultad para oraciones con extensa
palabras longitud**
multisilabicas y con
complejidad
articulatoria
e Errores en Fonoldégicos y/o -~
o L e Fonoldgicos
repeticion errores fonéticos
continuacion
No fluente, con . -
Lectura Alexia de superficie** Conservada
esfuerzo
Conservada, pero
. Agramatica y con . - uede omitir elementos
Escritura 9 y Agrafia de superficie** P

en oraciones al dictado
de larga longitud.

errores fonolégicos

Nota. APP: Afasia Primaria Progresiva. **Caracteristica clinica sugerida en los criterios diagnésticos.
Tabla tomada de Bocanegra y Lopera, 2021.

Caracteristicas Neuropsicologicas Asociadas y Evolucién Clinica

Como es de esperarse, en la medida en que avanza el cuadro clinico, el deterioro
cognitivo de los pacientes con APP se generaliza a otros dominios cognitivos, lo que conlleva a
una mayor afectacién funcional (Funayama et al., 2019; Hsieh et al., 2012; Le Rhun et al., 2005).

Se ha informado que durante el curso clinico, los pacientes con APP-nf/a desarrollan
cambios en algunos componentes de las funciones ejecutivas (Libon et al., 2009) y cambios en
el comportamiento (Banks y Weintraub, 2008). Los pacientes con APP-s muestran un mejor
desempefio en tareas visoespaciales y ejecutivas al compararse con las otras variantes (Butts et
al.,, 2015). Sin embargo, estos pacientes presentan mayor frecuencia de cambios
comportamentales, pero menores a los informados en pacientes con demencia fronto-temporal
variante conductual (Rosen et al., 2006).

Los pacientes con APP-| también presentan un deterioro cognitivo gue compromete varios
dominios (Owens et al., 2018). Estos pacientes tienen un menor desempefio en tareas viso-
espaciales, ejecutivas y de memoria cuando se comparan con el de los pacientes de otras
variantes (Butts et al., 2015; Watson et al., 2018). También se ha informado que la tasa anual de
deterioro cognitivo en la APP-l es dos veces mayor a la encontrada en las otras variantes; aunque
la memoria puede estar afectada desde fases iniciales del cuadro clinico, los dominios cognitivos
gue declinan mas rapido sobre el tiempo son la atencién y las habilidades visoespaciales (Foxe
et al.,, 2021). En esta misma linea se ha propuesto que estos pacientes pueden evolucionar
rapidamente a la demencia (Funayama et al., 2019).

Caracteristicas Clinicopatolégicas

Desde el punto de vista clinico-patolégico, se ha sugerido que la mayoria de los casos
de APP-nf/la estan asociados a degeneracion lobar frontotemporal (DLFT)-tau, y en menor
medida a patologia DLFT con agregados de proteina TDP-43 (DLFT-TDP) y a patologia tipo EA
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(Harris et al., 2013; Mesulam, Weintraub et al., 2014). La APP-s se ha asociado principalmente
a DLFT-TDP y en menor frecuencia a DLFT-tau y a patologia tipo EA (Bergeron et al., 2018;
Mesulam, Weintraub, et al., 2014). Finalmente, la mayoria de los casos de la APP-l se han
asociado a patologia EA, aunque otros estudios han reportado una menor proporcion de casos
con patologia DLFT (Mesulam et al., 2008).

2. Propuesta Clasificacion de las Afasias de Alfredo Ardila (2010)

En el aflo 1996, Benson y Ardila propusieron una clasificacion de las afasias basada en
la integracion de elementos planteados por la escuela Luriana y por el Grupo de Boston. Esta
clasificacién estuvo basada en dos criterios anatémicos: 1. La afasia puede ser pre-rolandica o
post-rolandica y 2. Puede ser de localizacién perisilviana o extrasilviana. Un aspecto novedoso
de esta clasificacién fue la introduccion de subtipos de afasias (e.g., Wernicke tipo | o Il, Broca
tipo 1 o 11, etc.) (Benson y Ardila, 1996).

Influenciado por las ideas de Roman Jakobson y Alexander Luria, Ardila presenta en el
afio 2010 una reformulacion de su modelo inicial (Ardila, 2010). Este nuevo modelo, el autor
retoma la distincion planteada por Jakobson respecto a los dos ejes fundamentales del lenguaje:
por un lado, el eje paradigmatico asociado a la seleccion de las palabras y por el otro, el eje
sintagmatico asociado a la contigliidad o secuenciacién. Asi mismo, retomé la clasificacion de
las afasias propuesta por Luria (quien a su vez desarroll6 las ideas de Jakobson) en la que se
plantea que el trastorno de la seleccion puede darse a nivel de los fonemas (afasia acustico-
agnasica), de las palabras (afasia acustico amnésica) o de los significados (afasia amnésica), y
el trastorno de la secuenciacion puede darse a nivel de las palabras (afasia motora eferente) o
de las oraciones (afasia dinamica).

Ardila propone entonces que el término afasia hace referencia tanto a los trastornos
primarios de lenguaje (que alteran el nivel fonoldgico, Iéxico, semantico y gramatical) como a los
trastornos en los cuales no hay una afectacion del lenguaje per se, sino que se afectan algunas
habilidades requeridas para el uso del lenguaje. A partir de estos postulados, el autor propone
una distincién entre afasias primarias, afasias secundarias y sugiere una tercera afasia de
naturaleza disejecutiva (Ardila, 2010).

El grupo de afasias primarias o centrales estaria conformado por dos tipos basicos: la
afasia de Wernicke y la Afasia de Broca. En su modelo, Ardila propone que el factor subyacente
a la afasia de Wernicke seria un trastorno de la seleccién de los fonemas, las palabras o los
significados; por lo tanto, algunas clases de afasia como la aclstico-agndsica, acUstico- amésica,
amnésica, andmica o sensorial transcortical podrian ser subtipos de este primer gran sindrome
afasico. Por otro lado, el factor subyacente a la afasia de Broca seria un trastorno de la
secuenciacién de los elementos expresivos del habla y de la sintaxis, lo que daria lugar a la
apraxia del habla y al agramatismo.

El grupo de afasias secundarias o periféricas incluirian la afasia de conduccién y la afasia
del &rea motora suplementaria. La afasia de conduccion seria explicada por un problema de
desconexion o por un trastorno de naturaleza apraxica, y la afasia del area motora suplementaria
por una dificultad en la iniciacion y mantenimiento de la produccion verbal. Finalmente, estaria
un tercer tipo, la afasia disejecutiva, en la cual no se puede usar apropiadamente el lenguaje por
un trastorno en el control ejecutivo del mismo. La Tabla 3 presenta la clasificacion de Afasias de
Ardila propuesta en el 2010.
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Tabla 3

Propuesta de Clasificacion de las Afasias Sugerida por Ardila (2010)

Tipo de Afasia Trastorno Subyacente

Afasias primarias (centrales)

Afasia de Wernicke Trastorno de la seleccion:
Nivel fonoldgico
Nivel Léxico
Nivel Semantico
Afasia de Broca Trastorno de la Secuenciacion de los elementos expresivos a

nivel fonético (apraxia del habla) y sintactico (agramatismo)

Afasias secundarias (periféricas)

Afasia de Conduccion Desconexion o
Apraxia ideomotora verbal
Afasia del area motora suplementaria Iniciacién y mantenimiento de la produccion verbal voluntaria

Afasia Disejecutiva

Afasia motora transcortical Control ejecutivo del lenguaje

3. Aproximacion de la APP al Modelo Propuesto por Alfredo Ardila: llustracion de Casos

Tradicionalmente, las diferentes clasificaciones de las afasias se han fundamentado en el
analisis de las caracteristicas lingUisticas de pacientes con enfermedades neuroldgicas de
naturaleza focal (e.g., accidente cerebro vascular, tumores, trauma de craneo focal, etc.) y no en
el de pacientes con deterioro progresivo del lenguaje de etiologia heurodegenerativa.

Dada la naturaleza neurodegenerativa de la APP, reconocemos que no es posible
superponer la clasificacion de este tipo de afasia con las de otras clasificaciones (e.g., Boston,
Ardila, etc.). Sin embargo, a pesar que los diferentes tipos de afasias sean de etiologias
diferentes y tengan alteraciones en sitios anatémicos parcialmente distintos, es posible suponer
gue las afasias planteadas en los diferentes tipos de clasificaciones puedan compartir elementos
comunes al comprometer la misma red del lenguaje.

A pesar de estas consideraciones, nosotros creemos que los modelos teéricos de la
organizacién cerebral del lenguaje y la semiologia de las afasias propuesta por Ardila nos
permiten tener una mejor aproximacion clinica del paciente afasico, independiente de la etiologia.
De hecho, los conceptos relacionados con trastornos de la seleccion vs. trastornos de la
secuenciacion y la clasificacion entre afasias primarias vs. secundarias se pueden extrapolar a
la clasificacion de la APP y a la semiologia observada en las diferentes variantes. A continuacion,
intentaremos articular los aspectos clinicos de las tres variantes de APP con la propuesta de
clasificaciéon de afasias Ardila, a partir de la ilustracién de aspectos semiol6gicos de tres casos
clinicos.
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APP nfla: ¢{Un Trastorno de la Secuenciacién?

Como fue mencionado anteriormente, las dos caracteristicas principales de la APP-nf/a
son la alteracion en la fluidez verbal y/o el agramatismo. De la misma manera, los pacientes con
afasia de Broca presentan un lenguaje espontaneo no fluido, con dificultades articulatorias y
alteraciones gramaticales.

Desde el modelo de Ardila, la afasia de Broca constituye una afasia primaria, es decir, es
un trastorno que compromete funciones linglisticas per se. Siguiendo los postulados de
Jakobson y de Luria, el autor plantea que el defecto subyacente en esta afasia es una alteracion
de la secuenciacion, esto es, un trastorno que compromete el eje sintagmatico. Para Ardila, el
trastorno de la secuenciacion incluye los elementos expresivos tanto a nivel fonético como a nivel
sintactico; en consecuencia, los pacientes con afasia de Broca, manifiestan dos caracteristicas
principales: la apraxia del habla y agramatismo. Esta propuesta esta en consonancia con la idea
que el area de Broca, mas que ser un area encargada de la “produccién del lenguaje”, tiene
funciones mas complejas. De esta manera, se ha propuesto que el area de Broca participa en la
secuenciacion de los elementos motores y expresivos del lenguaje (Ardila y Bernal, 2007), tiene
funciones gramaticales (Ardila, 2012), permite la unién de los elementos del lenguaje (Hagoort,
2005), participa en el procesamiento de verbos, tiene un rol en la generacion y extraccion del
significado de las acciones (Fadiga y Craighero, 2006) entre otros.

Aproximacion Clinica: Caso 1.

En los pacientes con APP-nf/a, el trastorno de la secuenciacion es posible observarlo a
través del andlisis linglistico en tareas de produccién oral y escrita. Para ilustrar esta variante,
presentamos el caso de una paciente femenina, de 66 afios de edad, con educacién técnica,
guien consulté por problemas del lenguaje de curso progresivo de tres afios de evolucién. Se
encontré una paciente alerta, orientada en tiempo y espacio, sin mayores problemas de memoria
episddica, pero con marcado compromiso del lenguaje expresivo. Se observd un deterioro
significativo en la fluidez, con apraxia del habla y marcados errores gramaticales.

La Tabla 4 ilustra el agramatismo de la paciente en una muestra de lenguaje oral y escrito.
Como se observa en la seccion 4-a, la paciente no logré describir de forma fluida una escena
(lamina del robo de galletas). La fluidez del lenguaje no sélo se vio afectada por las dificultades
en la secuenciacién de los movimientos requeridos para el habla (apraxia del habla), sino también
por las alteraciones en la secuenciacion de los elementos sintacticos. En este ultimo punto, la
paciente no logré construir oraciones, presentd un lenguaje telegrafico debido a que sélo pudo
emitir algunas palabras de contenido y omitié palabras de funcién; también se observaron errores
fonéticos y parafasias de predominio fonolégico. En la misma linea, las alteraciones en la
secuenciacién se observaron en tareas de produccion escrita (ver seccién 4-b). Por lo tanto,
como expone Ardila, las dificultades observadas en la secuenciacién de los elementos expresivos
del habla y de la sintaxis conforman un cuadro clinico de apraxia del habla y agramatismo.

Otras caracteristicas que apoyan el agramatismo fueron la menor produccion de verbos
(en comparacion con sustantivos) y la presencia de errores morfolégicos. Como se observa en
la seccion 4-c, durante el discurso oral la paciente presenté errores de concordancia de género,
tiempo, nimero y persona; este tipo de errores también se observaron en durante la produccién
escrita. Tanto los errores sintacticos como morfolégicos siguieren un franco deterioro gramatical
en este caso. Para una referencia completa del caso ver Bocanegra y Lopera (2021).
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Tabla 4

Agramatismo Observado en un Caso de APP-nf/a

87

CASO DE UNA PACIENTE CON APP-nf/a
Caso clinico Grupo de Neurociencias de Antioquia (Adaptado de Bocanegray Lopera, 2021)

Lamina del robo de galletas, Test de Boston para el diagnostico de las afasias

(a). Lenguaje oral (descripcién
de lamina)

“Eh, eh, contina, bebe, la platos
y... cayo al.. [ininteligible].
Galletas, lacena, cortina. Ah...
[ininteligible]. La rego, la rogd”.

Evaluador: ¢ Cémo se llama el
lugar donde estan?
Paciente: En la cocina

Evaluador: ¢Qué esta haciendo
la sefiora?
Paciente: Lavla platos

Evaluador: ¢Qué estan
haciendo los nifios?
Paciente: (Ininteligible)

(b) Lenguaje escrito (a partir de
la lamina)

e g,(JO'ﬂ CoCIno

Lu g]‘d’h /ll /O(IVﬂa-

clL Mipo la 70//6’1‘:).

(c) lenguaje conversacional y
escrito

Evaluador: ¢A qué se dedicaba
antes?

Paciente: Antes de pensionarse
me dedico a las manualidades.

Evaluador: ¢Ha tenido cambios
en la escritura?

Paciente: Le ha cambiado muy
pequefiita.
Evaluador: esta su
memoria?

Paciente: Antes de los 5 afios,
tiene memoria yo

¢Coémo

Escritura de oracion (espontanea)

1 //9“ amo. ia mama.l

Aproximacién Anatémica.

Desde el punto de vista anatébmico, aunque no existe consenso sobre la topografia exacta
asociada a la afasia de Broca, se ha propuesto que las lesiones circunscritas a la tradicional
“area de Broca” (e.g., BA 44 y BA45) son necesarias pero insuficientes para producir el cuadro
clinico de la afasia de Broca. De hecho, se ha propuesto cambiar el término area de Broca por
“‘complejo de Broca” para sefialar un area mucho mas extensa que incluye el area BA44, BA45,
BA46, BA47, insula y conexiones a estructuras subcorticales (Bernal et al., 2015; Hagoort, 2005).
Segun Ardila, este complejo de Broca soportaria el sistema gramatical del lenguaje el cual esta
altamente correlacionado con la habilidad de representar acciones, y es probable que haya
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aparecido en la historia de los hominidos con la habilidad de secuenciar los movimientos
articulatorios del habla (Ardila, 2012).

De forma similar a la afasia de Broca, el patron de atrofia en la APP-nf/a compromete
estructuras fronto-insulares de predominio izquierdo, que incluye el giro frontal inferior, la insula,
y puede extenderse hacia el cortex prefrontal dorso-lateral y temporo-parietal izquierdo (Gorno-
Tempini et al., 2004; Mesulam et al., 2009; Peelle et al., 2008; Rogalski et al., 2011). También se
ha descrito que los pacientes con APP-nf/a que cursan con apraxia del habla pueden mostrar
atrofia en el cértex motor y en el &rea motora suplementaria (Josephs et al., 2006). La
superposicién anatomica entre estas dos condiciones podria explicar la presencia de elementos
clinicos comunes. Asi mismo, estas estructuras hacen parte de la corriente dorsal de los modelos
actuales de ruta dual del procesamiento linguistico (Hickok y Poeppel, 2007).

APP-s: ;Un Trastorno de la Selecciéon?

En apartados anteriores se enfatizd que el problema principal del paciente con APP-s es
la degradacion del conocimiento semantico, lo que conlleva a un cuadro anémico y a una
alteracién en la comprension de palabras aisladas.

Aungue no es posible equiparar la APP-s con las afasias planteadas en otros modelos
(e.g., grupo de Boston), ésta puede compartir algunas caracteristicas observadas en la Afasia de
Wernicke. Los pacientes con este cuadro también tienen dificultades en la comprensiéon de
palabras, pero a diferencia de la APP-s también tienen alteraciones en la comprension de
estructuras gramaticalmente complejas, en la repeticién, la lectura y la escritura.

No obstante, el modelo planteado por Ardila ofrece otra posibilidad de interpretacion
clinica. En linea con los planteamientos de Jakobson y de Luria, Ardila considera la afasia de
Wernicke como un trastorno primario del lenguaje que compromete el eje paradigmatico, esto
es, un trastorno en la seleccion de fonemas, palabras o significados. Por lo tanto, los pacientes
con afasia de Wernicke pueden presentar tres defectos subyacentes: 1. Defectos en la
discriminacién de fonemas, 2. Alteraciones de la memoria de las palabras y 3. Defectos en las
asociaciones léxico-semanticas. A partir de lo anterior, es posible encontrar subtipos de afasia
de Wernicke como la afasia acustico-agnésica, afasia acustico amnésica, afasia amnésica,
nominal o extrasilviana sensorial (Ardila, 2010).

Aproximacién Clinica: Caso 2.

Siguiendo el modelo de Ardila, se podria plantear que los pacientes con APP-s podrian
presentar un trastorno en la seleccion de las palabras y principalmente de los significados. Esta
dificultad puede ser observada en el tipo de errores lingliisticos que presentan los pacientes con
esta variante. Para ilustrar el trastorno de la seleccién, presentamos el caso de un paciente de
77 afos, universitario en medicina veterinaria. Desde hace tres afios comenzd a presentar
dificultad para encontrar palabras y, posteriormente, su familia noté que el paciente empezé a
preguntar por el significado de las cosas; asimismo comenzaron a observar dificultades en la
comprension. En contraste, el paciente podia hablar de forma fluida y sin dificultades
articulatorias, podia recordar con facilidad hechos que habian sucedido y tenia buena capacidad
atencional.

La tabla 5 muestra los errores semanticos de un paciente con APP-s en tareas de fluidez,
denominacion y comprension. Como se observa en la seccion 5-a 'y 5-b, aunque el paciente pudo
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realizar de forma adecuada tareas viso-construccionales, no pudo realizar el dibujo de una casa
a la orden verbal. A la consigna “dibuje una casa” respondio: “suna casa, como asi?, después
de instrucciones reiteradas dibujé “su casa”. Asi mismo, cuando se le pidié dibujar algunos
animales (seccion 5-c) se observd la degradacion de algunos elementos semanticos (por
ejemplo, los animales cuadripedos los dibujé con dos patas) y ante el dibujo de un pescado
respondié “¢pescado?, no me acuerdo como es”, y finalmente, realizé un pescado con dos patas.
En tareas de denominacion por confrontacion visual pudo decir el nombre de 2/15 de dibujos (ver
seccion 5-d), con presencia de errores semanticos y respuestas inconexas; la anomia también
se observo por confrontacion auditiva (ver seccion 5-e). Asimismo, en las tareas de fluidez
semantica el paciente solo logré decir un animal en 60 segundos (ver seccion 5-f) y no pudo
definir algunas palabras concretas y abstractas (ver seccién 5-g). Siguiendo el modelo de Ardila,
este tipo de errores ilustran un trastorno grave de la memoria de las palabras y de las
asociaciones léxico-semanticas.

Tabla b

Degradacion de Conocimiento Semantico Observado en un Caso de APP-s

CASO DE UN PACIENTE CON APP-s
Caso clinico Grupo de Neurociencias de Antioquia

(a) Copiade la figura complejade | (b) Dibujo de una casa ala (c) Dibujo de objetos 'y
Rey orden verbal animales ala orden verbal:
mesa, lapiz, gato, perro, libro,

= , ‘ pez
™~ P 7/ ‘l | —

| \_\ \,-— ‘ ————— |
ISP - — “[ —7
IS 6 |
— "") |
7~ b Xxs« /:l ‘5 k & -
=1 = b %
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Continuacion

(d) Desempefio en tareas de denominacion por
confrontacion visual

Arbol—> acueducto

Silbato —> esto habla, pero no sé como se
llama

Flor —> arbol

(e) Desempefio en tareas de denominacion por
confrontacién auditiva.

¢,Donde miramos la hora?: “aqui, en este (sefiala el
reloj)”

¢Para qué sirve una navaja?: “Pero que es, no me

Volcan—> es horrible acuerdo”
Camello —> yo lo sabia, se me olvido
Armoénica —> para orinar

Pinzas —> para poner cosas

Dominé —> para coser con el otro

¢,Para qué se usa un lapiz ¢: “Para arreglar cosas”

(f) Tarea de fluidez semantica (60”) (g) Comprensioén de palabras aisladas

Vaca Avién—> para arriba, llega todos los dias para arriba
¢ Cémo se llaman? los que son con G Manzana —> para comer

Sonidos Finalizar—> para uno coger en el cerebro

Hugo Guante—> no sé qué es

Armar—> coger cosas
Remordimiento—> preciso para uno

Aproximacién Anatémica.

El compromiso del I16bulo temporal parece crucial para el desarrollo de la APP-s y de la
Afasia de Wernicke. Sin embargo, se pueden sefalar algunas diferencias que pueden explicar la
variabilidad entre ambos cuadros clinicos. Los pacientes con APP-s presentan principalmente un
patrén de atrofia que compromete el I6bulo temporal anterior (LTA) de predominio izquierdo
(Gorno-Tempini et al., 2004; Hodges et al., 1992; Rohrer et al., 2009; Wicklund et al., 2014), el
cual se correlaciona con el deterioro en la memoria semantica (Mummery et al., 2000). Incluso
se ha propuesto que esta estructura funciona como centro (“hub”) amodal, con conexiones a
otras zonas corticales cuyo rol principal estaria asociado a la representacion conceptual y por lo
tanto a la memoria semantica (Patterson et al., 2007). Aunque la APP-s se ha asociado con
atrofia del LTA de predominio izquierdo (Gorno-Tempini et al., 2011), una menor proporcién de
pacientes puede presentar una atrofia mas pronunciada del lado derecho asociada a
prosopoagnosia y cambios de comportamiento (Chan et al., 2009; Thompson et al., 2003).

Por otro lado, los pacientes con afasia de Wernicke tienen un compromiso del I6bulo
temporal que se extiende hacia zonas posteriores que incluyen la porcién posterior y superior y
en algunos casos hay compromiso del fasciculo arqueado. Respecto al modelo propuesto por
Ardila, los diferentes tipos de afasia de Wernicke estarian asociados a un sistema léxico
semantico que involucra un area central (BA 41, BA42, BA21, BA22) relacionada con los
procesos de comprension y un area extendida (BA 39, BA 40, BA37, BA38, BA20) relacionada
con los procesos de asociacion (Ardila et al., 2016). Todas estas estructuras anatémicas hacen
parte de la corriente ventral de modelos de ruta dual de procesamiento linglistico (Hickok y
Poeppel, 2007).
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APP-I: ¢Un trastorno Secundario o Mixto?

Como se discutié previamente, las dos caracteristicas de APP-I son las dificultades en la
recuperacion de las palabras durante el lenguaje oral y la alteracion en la repeticién de oraciones
debido a un déficit en el componente fonol6gico de la memoria operativa. Entonces, la
manifestacion clinica es un lenguaje semi-fluido, anémico, con dificultades en la repeticion y
presencia de errores fonolégicos. Siguiendo la clasificacion tradicional, estas mismas
caracteristicas pueden ser observadas en la afasia de conduccion.

En la propuesta de Ardila, la afasia de conduccion constituye un trastorno secundario
porque puede ser considerado como sindrome de desconexion. Es decir, el lenguaje per se no
esta afectado, sino que existe un deterioro en la habilidad para reproducir la informacién que el
paciente ha escuchado. Segun el autor, otra posibilidad seria entender este tipo de afasia como
una “apraxia verbal” lo que explicaria las vacilaciones en el lenguaje oral y la presencia de errores
fonoldgicos (Ardila, 2010).

Como fue mencionado anteriormente, en la APP-l los defectos en la repeticion de
oraciones y la presencia de errores fonolégicos tanto en el lenguaje espontaneo como en tareas
de denominacion y repeticién, se atribuyen a una alteracion del componente fonolégico de la
memoria operativa. En consecuencia, esta perspectiva también estaria sefialando no un defecto
linguistico per se sino un trastorno secundario. Una posicion contraria, proviene de estudios en
los cuales analizan otros niveles lingiisticos en los pacientes con APP-I. De hecho se ha
propuesto que hay un grupo de pacientes con esta variante que presentan anomia pero que no
tienen trastornos en la repeticion (Mesulam, Rogalski et al., 2014). Entonces, estos hallazgos
sugieren que los pacientes con esta variante también presentan alteraciones en dominios
linglisticos per se, especificamente los relacionados al acceso lexical.

Aproximacién Clinica: Caso 3.

Para ilustrar las dificultades en el acceso lexical y las relacionadas con la memoria
operativa, presentamos el caso de una paciente de 63 afios, con 11 afios de escolaridad, quien
consulté por dificultades de un afio de evolucidn, para encontrar palabras y dificultades “en la
pronunciacion.”

La tabla 6 muestra la ejecucion de la paciente con APP-l en diferentes tareas del lenguaje.
Como se observa en la seccion 6-a, la paciente presentd un discurso espontaneo fluido, con
algunas vacilaciones y pausas para encontrar las palabras. La secciéon 6-b y 6-c muestra los
errores fonoldgicos observados en tareas de denominacion y de repeticion. Adicionalmente, la
paciente presento dificultad en la repeticion de oraciones de larga longitud que son dependientes
de la memoria operativa, acompafiada de errores fonoldgicos. Las dificultades en la memoria
operativa fueron corroboradas en otro tipo de test (ver seccién 6-d).

Si se asume la postura que las dificultades en esta variante son secundarias a un
problema de la memoria operativa, entonces seria posible clasificarla en palabras de Ardila como
una “afasia secundaria”, pero a diferencia de la propuesta del autor, no seria explicada como un
sindrome de desconexién o apraxico. Sin embargo, dado que estos pacientes pueden presentar
una anomia lexical, entonces también se podria plantear bajo el modelo de Ardila como un
trastorno primario en la seleccién de las palabras. Otra opcién seria considerar esta variante
como un trastorno mixto (e.g., afasia de conduccién + afasia anémica). Para una referencia
completa del caso, ver Bocanegra y Lopera, (2021).
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Tabla 6

Alteraciones Lexicales, Fonoldgicas y de Memoria Operativa Observadas en un Caso de APP-I

CASO DE UN PACIENTE CON APP-I
Caso clinico Grupo de Neurociencias de Antioquia (Adaptado de Bocanegra & Lopera, 2021)

(a) Muestra de habla. Lamina del robo de galletas, Test de Boston para el diagnéstico de las
afasias (TBDA)

“La mama esta lavando los platos, los esta secando y, se distrajo, y la llave del
agua estaba abierta y cayo al piso. Los hi...los hi.. los hijitos estaban en una
butaca cogiendo unas galletas, y estaban, estaban con riesgo de caerse”.

(b) Ejemplo de errores fonologicos en el Test de vocabulario de Boston

Rinoceronte —> Rinocerante, renisorante, rocinerante, riso, risonarizante, renisoren, rinocerante,
rinoceronte.

Igld: —> una trio, no, donde estan los que se mueren de frio. Es una tribu, itri, itrd. Espéreme un
momento, es un Iglu.

Piramide —> peri, perimede, perimade, pirade, una pirada, piradame, una piramide.

Acordeén —> cordeon, acordeon

Esfinge —> aragon,

Yugo —> yumbo, yugo

Regadera —> rejade, ro, re, una regadera

(c) Ejemplo de errores fonolégicos/fonéticos y de memoria operativa en una tarea de
repeticion de oraciones

Catolico apostolico —> catélico post, poda.

Abre la pesada puerta de roble —> abre la... la puerta, no sé.

Lo abre en lapéginade deportes paraver los resultados delos partidos —> lo abre en el periodo
para ver como fueron los partidos.

El flan tiene frutillas y frambuesas —> El flan tiene fritillas y fresas.

Bruno y Jorge recogieron cerezas en el bosque de Chile —> Brini, Brune, fueron a coger frutas
en la selva.

(d) Desempefio en tareas de memoria operativa

Memoria Operativa WAIS-IIl (puntaje escalar)

12

10 10
10

4

2 l
0

Sucesion letras y nimeros Digitos progresioniregresion

mPaciente  ®Valores normativos

Revista Neuropsicologia, Neuropsiquiatria y Neurociencias



Afasia Progresiva Primaria 93

Aproximacion Anatémica.

Aunque clasicamente se ha asociado el fasciculo arqueado con la afasia de conduccion,
también se ha planteado que otras fibras que conectan regiones posteriores con anteriores como
el fasciculo longitudinal superior, también juegan un rol en la repeticién. Asimismo, otros autores
han argumentado que las limitaciones en la memoria verbal a corto plazo que explicarian los
déficits en la repeticion estan asociados a lesiones en el I6bulo parietal inferior. Por otro lado, el
patron de atrofia en la APP-I compromete estructuras del cértex temporal posterior y l6bulo
parietal inferior de predominio izquierdo (Gorno-Tempini et al., 2004). Estas alteraciones
estructurales son también caracteristicas de pacientes con afasia anémica.

Conclusiones

En los ultimos afos, el conocimiento de la APP ha crecido considerablemente, lo que ha llevado
a sugerir variantes clinicas y establecer sus propios criterios de clasificacion diagnostica. Al
tratarse de una enfermedad neurodegenerativa, los criterios actuales de clasificacion diagnéstica
de la APP no tienen una correspondencia con otros sistemas de clasificacién de afasias (e.g.,
clasificacién de Boston basadas en pacientes con ACV). Sin embargo, nosotros consideramos
gue la propuesta de clasificacion de Ardila comparte algunos elementos comunes con la
clasificacién de la APP y ofrece elementos clinicos que ayudan a explicar aspectos lingiisticos
de las tres variantes de la APP. Especificamente, los trastornos de la secuenciacion presentes
en la afasia de Broca son similares a los observados en la APP-nf/a; los trastornos de la seleccion
asociados a la afasia de Wernicke son semejantes a los observados en la APP-s; y de forma
hipotética, en la APP-I pueden observarse trastornos tanto en la seleccion como otros defectos
secundarios observados en otro tipo de afasias (e.g., Afasia de conduccion). Por lo tanto, aunque
somos conscientes que se tratan de clasificaciones independientes, consideramos que los
modelos tedricos de la organizacion cerebral del lenguaje y la semiologia de las afasias
propuesta por Ardila nos permiten una mejor aproximacién clinica-semiolégica del paciente
afasico, independiente de la etiologia.
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