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Hay casos clinicos que parecenno
encajar en los manuales de medi-
cinade hace algunos afios.O alos
que es dificil ponerles algiin diag-
néstico. Un ejemplo: una persona
demediana edad, sin antecedentes
psiquiatricos, que, sin un motivo
aparente, desarrollauna depresion
muy aguda. Comienza a desaten-
derse de sus responsabilidades,
muestra poco tacto con los desco-
nocidos, comienza adesinteresar-
se por sus amigos... Incluso puede
dedicarse a hacer compras
compulsivas, arruinando a
su familia, que no entiende
qué estd pasando.

Pero esta persona en
realidad sufre una demen-
ciafrontotemporal (lama-
da degeneracion lobular
frontotemporal, DFT), una
enfermedad caracterizada
por la degeneracién pro-
gresiva delos l6bulos fron-
talesy temporalesdel cere-
bro. Setrata de unaenfer-
medad minoritaria, que en
Espafiaaunasmil personas
al afio. Es menos frecuente
que el alzhéimer, peroigual
defrecuente que laesclero-
sis lateral amiotrdfica
(ELA). Suincidencia es de
22 ¢asos por 100.000 habi-
tantes, pero los médicos
alertan de que hay un in-
fradiagnéstico porque, y
aqui esta el drama, a me-
nudo es confundida con
una depresion o ansiedad. A
menudo tarda anos en ser
diagnosticaday a menudo
sedudadel relato delafa-
milia que acude a pedir
ayuda médica.

En Espania, la asociacién Acen-
sa da apoyo a las familias de los
enfermos con DFT. Con sede en
Andalucia, forman parte de ella
3.000 personas, que piden que los
pacientes sean atendidos «mads
precozmente» y que haya «un
buen triaje» de laenfermedad, en
palabras de su presidenta, Rosa
Barrios. «El Hospital de Sant Pau es
elmodeloacopiar», insiste.

Sant Pau, el referente

La Unidad de Memoria del Hospi-
taldelaSantaCreuiSant Pau,en
Barcelona, tiene mucha experien-
cia en estaenfermedad neurode-
generativae incluso recibe pacien-
tes de otrascomunidades. «Lame-
dia de diagndstico de la demencia
frontotemporal es de dos o cuatro
afos. Son enfermedades relativa-
mente raras, descritas hace no
mucho tiempo y que los neurélo-
gosnoven habitualmente. No hay
formacion especifica [como sf hay

Esparia diagnostica cada afio unos mil casos de demencia
frontotemporal, una enfermedad neurodegenerativa minoritaria,
caracterizada por cambios de personalidad del enfermo.

disfrazada

en EEUU]», explica Ignacio Tllan-
Gala, neurdlogo de la Unidad de
Memoria de Sant Pau.
Lademencia frontotemporal se
caracteriza por un cambio de per-
sonalidad progresiva, que destaca
por encimade los posibles cambios
cognitivos, lo que explica que la
mayoria de pacientes preserven
sus facultades mentalesy seanto-
talmente independientes para las
actividades de su vida diaria. La
persona se aisla socialmente y se
muestrafrioy distante con sus se-
res queridos. Se suele confundir
conuna depresién, perono solo.

Ladificultad del diagndstico

«También puede confundirse con
el trastorno bipolar, que se carac-
teriza por una fase de depresion y
otra de mania. Los pacientes de
ambas enfermedades quieren ha-
cermuchos planes de formairre-
flexiva. También con la enferme-
dadde alzhéimer. Y mas raramen-
te puede confundirse con trastor-

nosde personalidad o conun tras-
tormo esquizoafectivo», sefiala
Tldn-Gala. /Y qué prueba determi-
naque loquetiene esta personaes
una demencia frontotemporal? E1
problema, cuentaeste neurélogo,
es que, como ocurre con lamayo-
riade enfermedades neurodege-
nerativas, no existe «una sola
prueba» que la detecte, De ahi, la
dificultad del diagnéstico.

Por eso esimportante «valorar
elconjuntodel cuadroclinicoyob-
tener informacién clave dela fa-
milia», y darle veracidad a surela-
to. «El entorno ayuda a identificar

Laura Guerrero

Los neurélogos Ignacio Illan-Galay Javier Pagonabarraga comentan una resonancia magnética de un cerebro afectado.

lacronologia de los cambios y te
permite identificar y reconstruir el
cambio de personalidad del pa-
ciente, Pero la existencia de un
cambio de personalidad o sindro-
me conductual no es suficiente.
Luego hay otras muchas pruebas
que pueden hacerse y esel conjun-
todetodasellaslo que permite au-
mentar la certeza del diagnéstico
de demencia frontotemporal»,
cuenta este neurélogo. Unareso-
nanciamagnética cerebral permi-
te ver sihay una pérdida de volu-
men fTontal otemporal del cere-
bro, consecuencia de 1a enferme-
dad. Los test genéticos también
ayudan a ver si el paciente es por-
tador. Entreun 10% y un 20% de
los casos estdn causados por una
mutacién genética; el resto, no.

Eltratamiento

Pese aqueesunaenfermedad sin
cura, sf hay un tratamiento sinto-
mdtico paralademencia fronto-
temporal que mejora la calidad de

vida de pacientes y familias. Por
eso es importante el diagndstico.
También se estan comenzando a
ensayar tratamientos potencial-
mente curativos en algunos casos
genéticos. Basandose en su propia
experienciayen estudios epide-
miolégicos, muchos expertos con-
sideran que esta enfermedad esta
infradiagnosticada, si bien estein-
fradiagnésticono es «dramatico».
Seignora cual es el porcentaje. Pe-
10, entodo caso, sies «frecuente»
el retraso en el diagnéstico, igual
que ocurre con enfermedades co-
mo el alzhéimer de inicio precoz
(antesde los 65 afios), que pueden
caracterizarse por sintomas
como la ansiedad, un ani-
mobajo, nerviosismo, pro-
blernas para dormir odifi-
cultades de concentracién
orendimientoenel trabajo.
«Son enfermedades que
se confunden con ansiedad
odepresiony pueden ser el
inicio de una enfermedad
neurodegenerativa», dice
Ill&n-Gala. Pero hay una
diferenciaentre laDFTy el
alzhéimer: la primera afec-
ta alas neuronas especifi-
cas del 1ébulo frontal que
hacen delas personas «se-
res sociales», esdecir, que
lashacen «funcionarenso-
ciedad». Por eso esta de-
mencia altera directamen-
tela personalidad de quien
lasufre. Losenfermos co-
mienzan a hacer cosas sin
pensar en las consecuen-
cias (por ejemplo, compras
compulsivas), sufrenapa-
tiay empiezan a carecer de
empatia: dejan de preocu-
parsepor lagentedesuen-
torno, se vuelven frios y
distantes.

«Cualquier persona puede de-
sarrollar un trastormo ansioso o
depresivoen cualquier momento
de lavida. Lo importante es ver si
responde bien alasmedicacionesy
siempieza a presentar un cambio
en la personalidad. Son las dos ca-
racteristicas que nos hacen pensar
enunaDFT», explica por suparte
Javier Pagonabarraga, neurélogo
de laUnidad de Trastormos de Mo-
vimiento de Sant Pau, que trabaja
conjuntamente con laUnidad dela
Memoriade Tllan-Gala ylaUnidad
de ELA para el diagnéstico de los
pacientes con DFT.

Elneuropsicdlogo clinico de la
Unidad de Trastornos del Movi-
miento de Sant Pau, Saiil Marti-
nez-Horta, insiste en contemplar
siempre otros sintomas para que
los diagndsticos no se queden en
una ansiedad o depresion, ya que
detras puede haber otros proble-
mas. Por esoreclama quelas in-
tervenciones sean multidiscipli-
ndares. m




