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RESUMEN
IntroduccIón. La atrofia cortical posterior (ACP) es una demencia focal que se manifiesta al inicio con trastornos 
cognitivos posteriores, principalmente alteración visuoperceptual por el daño en la corteza occipitoparietal, lo que 
permite en la clínica diferenciarla de la enfermedad de Alzheimer (EA).
objetIvos. Analizar y comparar el rendimiento cognitivo de pacientes con ACP y con EA.
MaterIales y Métodos. La muestra estuvo formada por los siguientes grupos: cuatro pacientes con ACP, siete 
con EA familiar precoz, nueve con EA esporádica tardía y cuatro controles sanos. A cada participante se le aplicó 
un protocolo de evaluación neuropsicológica para valorar procesos cognitivos y funcionalidad. La comparación 
entre grupos se realizó utilizando la prueba no paramétrica U de Mann-Whitney.
resultados. Los pacientes con ACP obtuvieron puntuaciones significativamente inferiores en praxias constructivas 
e ideacionales, lectura, cálculo y visuopercepción, respecto a ambos grupos de EA. Por el contrario, en memoria 
verbal, fluidez semántica y función ejecutiva, el grupo con ACP presentó mejor desempeño.
conclusIón. Al inicio del proceso neurodegenerativo la clínica de la ACP se diferencia de la de EA. La ACP es una 
demencia con características sintomatológicas propias y no sólo una variante de la EA, aunque ambas compartan 
el mismo sustrato histopatológico.
PALABRAS CLAVES. Enfermedad de Alzheimer, presenilina-1, neuropsicología, agnosia, neurología.
(Julián Carvajal-Castrillón, Daniel Camilo Aguirre Acevedo, Francisco Javier Lopera Restrepo. Perfil clínico y 
cognitivo de la atrofia cortical posterior y sus diferencias con la enfermedad de Alzheimer esporádica tardía y 
familiar precoz. Acta Neurol Colomb 2010;26:75-86).

SUMMARY
IntroductIon. Posterior cortical atrophy (PCA) is a focal dementia manifested by posterior cognitive disorders, 
initially visuoperceptual alterations due to damage in occipito-parietal cortex, which permits PCA to be clinically 
differentiated of  Alzheimer`s Disease (AD). 
objetIve. To analize and to compare cognitive performance of  patients with PCA and with AD. 
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MaterIals and Methods. Sample was conformed by the following groups: four patients with PCA, seven with early familial 
AD, nine with late sporadic AD and four healthy controls. A neuropsychological examination battery was administrated 
to each participant in order to assess cognitive processes and functionality. Between-groups comparisons were made by 
using U Mann-Whitney non parametric test. 
results. Patients with PCA had significantly lower scores in constructional and ideational praxias, reading, calculation and 
visuoperception, compared to both AD groups. In contrast, PCA group showed better performance in verbal memory, 
semantic fluency and executive function. 
conclusIon. At the beginning of  neurodegenerative process, PCA symptomatology is clearly different of  that presented 
in AD. PCA is a dementia with particular symptomatic characteristics and not only a variant of  AD, even if  both share 
the same hystopathological substrate. 

KEY WORDS. Alzheimer disease, presenilin-1, neuropsychology, agnosia, neurology. 
(Julián Carvajal-Castrillón, Daniel Camilo Aguirre Acevedo, Francisco Javier Lopera Restrepo. Clinical and cognitive 
profile of  posterior cortical atrophy and its differences with late sporadic and early familial alzheimer`s disease. 
Acta Neurol Colomb 2010;26:75-86).

INTRODUCCIÓN

En la evaluación del paciente con demencia cor-
tical focal es fundamental la exploración semiológica 
del orden de aparición, el predominio del tipo de 
trastornos cognitivos y comportamentales y el curso 
de la evolución de los síntomas, para realizar un diag-
nóstico diferencial entre los síndromes neurodegene-
rativos, ante lo cual, la valoración neuropsicológica 
adquiere especial importancia en el estudio clínico 
de estos pacientes (1-3).

La atrofia cortical posterior (ACP) fue descrita 
por Frank Benson en 1988, quien introdujo este 
término luego de reportar cinco casos clínicos que 
iniciaron el cuadro degenerativo con agnosia visual, 
apraxia y alexia, desarrollando al final de manera 
parcial o completa un síndrome de Balint o un sín-
drome de Gerstmann, producto de atrofia cerebral 
en regiones posteriores y finalmente un deterioro 
cognitivo global con impacto en las actividades 
básicas de autocuidado (4-7). 

La ACP es una demencia focal (8) de inicio 
precoz (9, 10) que se presenta con poca frecuencia 
(11, 12) y se caracteriza por la afectación de la cor-
teza occipitoparietal y de las vías dorsal y ventral del 
procesamiento de estímulos visuales (12, 13). Debido 
al compromiso cerebral descrito, en el cuadro clínico 
de esta enfermedad neurodegenerativa se observa la 
aparición temprana de trastornos cognitivos poste-
riores (9, 14, 15), principalmente alteración visuoper-
ceptual (16, 17), siendo este síntoma precoz respecto 
de otros trastornos en memoria, comportamiento 

o lenguaje y predominante en el curso del proceso 
demencial (9, 12). Aunque se han reportado casos de 
ACP que inician con apraxia (18, 19) o con acalculia 
(20), la alteración neuropsicológica más frecuente al 
comienzo de la ACP es una agnosia visual o visuoes-
pacial (4, 5, 9, 12, 13, 21). Estas características del 
cuadro clínico de la ACP permiten diferenciarla al 
inicio de otras demencias corticales focales como la 
enfermedad de Alzheimer (EA) y la degeneración 
lobar frontotemporal (DLFT) (6). 

El sustrato histopatológico de la ACP encontrado 
en la mayoría de estudios post mortem está conformado 
por placas seniles y ovillos neurofibrilares (22-26), es 
decir, esta demencia tiene las mismas manifestaciones 
morfológicas de la EA, por lo que la ACP ha sido 
considerada una variante atípica de la EA por algu-
nos investigadores y clínicos (14, 18, 22, 27, 28). Sin 
embargo, la localización de los hallazgos patológicos 
difiere en ambas enfermedades neurodegenerativas, 
pues en la ACP se encuentra mayor compromiso en 
áreas de asociación visual y en lóbulos parietales (29), 
mientras que en la EA se afecta primordialmente el 
hipocampo y la formación entorrinal (30-32). Lo 
anterior puede relacionarse con las diferencias, prin-
cipalmente al inicio del cuadro, con el perfil cognitivo 
de ambas demencias, en las que se puede identificar 
un patrón de alteración neuropsicológica propio con 
predominio de determinados signos focales. 

Con base en lo anterior se plantea como obje-
tivo de la presente investigación comparar el perfil 
cognitivo de la ACP con la enfermedad de Alzhei-
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mer esporádica tardía (EAET) y la enfermedad de 
Alzheimer familiar precoz (EAFP) producida por 
la mutación E280A en presenilina-1 (33, 34), para 
finalmente describir la clínica de la ACP en estadios 
iniciales, obteniendo el perfil de alteración neurop-
sicológica de esta demencia con el planteamiento de 
que la ACP es un síndrome neurodegenerativo con 
características propias y no sólo una variante de la EA 
con afectación de las funciones visuales complejas. 

MATERIALES Y MÉTODOS

La población incluida en este estudio fue selec-
cionada de pacientes antioqueños con enfermedades 
neurodegenerativas que consultan al Grupo de Neu-
rociencias de Antioquia (GNA). Se tomaron cuatro 
pacientes con diagnóstico clínico e imagenológico 
de ACP; cuatro controles sanos sin antecedentes 
de lesiones cerebrales, enfermedades psiquiátricas 
o intervenciones neuroquirúrgicas; nueve pacientes 
con EAET; y, finalmente, se seleccionaron siete 
sujetos con EAFP asociada a la mutación E280A 
de la presenilina-1 de un conglomerado de familias 
antioqueñas que corresponde al foco conformado 

de EA genética con efecto fundador más grande 
del mundo (34, 35). Estos pacientes habían sido 
genotipificados para investigaciones recientes del 
GNA (35-38), incluyendo el proyecto “Búsqueda 
genómica total de los factores modificadores de la 
edad de inicio de la enfermedad de Alzheimer”. 
Todos los pacientes del estudio tenían historia 
clínica física y electrónica, evaluación neurológica 
y neuropsicológica digitada en la base de datos del 
GNA y muestra de sangre utilizada para estudios 
genéticos de agregación familiar. Los grupos se 
construyeron según las características clínicas de 
cada paciente y los exámenes neurológicos y cog-
nitivos realizados.

El perfil cognitivo y la sintomatología de cada 
paciente con ACP fueron similares entre ellos (Tabla 
1) y cumplieron con los criterios diagnósticos pro-
puestos (no validados) para esta demencia (9, 12). En 
cada caso de ACP la sospecha clínica de este cuadro 
neurodegenerativo correlacionó con los estudios de 
neuroimagen, resonancia magnética nuclear (RMN) 
en dos de los pacientes y tomografía computarizada 
por emisión de fotón único (SPECT) para los demás 
casos (Figura 1).

FIGURA 1. 

estudios imagenológicos de Rmn y sPect (técnica HmPao) de Pacientes con acP. Paciente 1 (a y B), Rmn 
en la que se oBseRva atRofia BiPaRietal y en menoR gRado occiPital y temPoRal PosteRioR con PReseRvación de 
HiPocamPos; Paciente 2 (c y d), en sPect se evidencia HiPoPeRfusión de PRedominio PaRieto-occiPital BilateRal; 
Paciente 3 (e y f), se aPRecia atRofia BiPaRieto-occiPital en Rmn; y Paciente 4 (g y H), en sPect se aPRecia 
HiPoflujo PaRietal.
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Evaluación neuropsicológica
Para la evaluación neuropsicológica de la muestra 

se utilizó un protocolo amplio de valoración cog-
nitiva que incluía pruebas de atención, memoria, 
percepción visual, praxias, lenguaje, cálculo, función 
ejecutiva y nivel de independencia para actividades 
cotidianas. 

Evaluación del estado mental general. Minimental 
State Examination (MMSE) (39).

Evaluación de atención. Se utilizó el test Making 
Trail part A (TMT A) (40) para valorar la atención 
visual y medir el desempeño de los pacientes en 
atención auditiva se empleó la prueba de ejecución 
auditiva continua modificada (41). Se incluyó esta 
última tarea para evaluar atención mediante una 
modalidad sensorial diferente a la visual, asumiendo 
que los pacientes con ACP fallarían en el TMT A 
no por trastornos atencionales sino por alteraciones 
visuoespaciales.

Evaluación de la memoria. Se evaluó memoria 
de una lista de palabras y evocación de praxias cons-
truccionales del protocolo Cerad (The Consortium 
to Establish a Registry for Alzheimer´s disease) (42, 
43) y evocación inmediata de la figura compleja de 
Rey-Osterrieth (44). A todos los participantes y a uno 
de sus acompañantes o cuidadores se les aplicó un 
cuestionario de quejas subjetivas de memoria (45).

Evaluación de la percepción visual. Se empleó 
el Hooper Visual Organization Test (46), la prueba 
de percepción visual no motriz (TPVNM) (47) y la 
subprueba de reconocimiento de rostros del test de 
Barcelona (48).

Evaluación de las praxias. Para evaluar las praxias 
visuocontructivas se utilizó la copia de la figura 
compleja de Rey-Osterrieth (44) y la ejecución de 
praxias construccionales Cerad (42, 43). Las praxias 
ideomotoras e ideacionales se valoraron empleando 
una prueba de praxias corporales.

tabla 1. signos y síntomas de cuatRo Pacientes con acP.

  Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4

Edad de inicio 60 50 50 62

Desorientación espacial ++ +++ +++ ++

Simultagnosia +++ ++ +++ ++

Ataxia óptica ++ + - -

Apraxia ocular ++ - - -

Síndrome de Balint  ++ - - -

Acalculia primaria ++ +++ +++ +++

Desorientación derecha-izquierda - ++ ++ ++

Agnosia digital - - ++ -

Agrafia	 -	 -	 -	 -

Síndrome de Gerstmann - - - -

Alexia ++ + +++ -

Prosopagnosia - ++ +++ ++

Apraxia constructiva  +++ +++ +++ ++

Apraxia ideacional ++ - +++ ++

Apraxia ideomotora - - - -

Apraxia del vestir - - ++ -

Anosognosia - - ++ -

Amnesia anterógrada + - - -

 
Alteración leve +  Alteración moderada ++  Alteración severa +++  Ausencia de alteración –
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Evaluación del lenguaje. Se usaron la prueba de 
vocabulario de Boston abreviado Cerad (42, 43), la 
prueba de fluidez verbal semántica (49) y la lectura 
de lista de palabras Cerad (42, 43).

Cálculo mental. Se empleó la subprueba arit-
mética de la escala de inteligencia para adultos, de 
Wechsler WAIS-III (50).

Función ejecutiva. Se evalúo mediante la prueba 
modificada de clasificación de tarjetas Wisconsin 
(51).

Funcionalidad. Se evaluaron las actividades bási-
cas de la vida diaria (AVD) con la escala de deterioro 
global (EDG) (52) y el Índice de Katz (53), mientras 
que las actividades cotidianas instrumentales com-
plejas se cuantificaron usando la escala Lawton & 
Brody (54).

Criterios de inclusión

En los grupos de pacientes con enfermedad 
neurodegenerativa (ACP, EAFP y EAET) sólo se 
incluyeron sujetos con diagnóstico de demencia, 
quienes presentaron una puntuación de 5 en la EDG, 
que indica alteración cognitiva moderada a severa 
con compromiso de actividades instrumentales 
complejas cotidianas, y un puntaje de 0 en el índice 
de Katz, lo cual sugiere que aún no se evidenciaban 
dificultades en la realización de las actividades básicas 
diarias de autocuidado en estos pacientes. 

Muestra

Las características demográficas y funcionales 
de la muestra se describen en la tabla 2. Los cuatro 
grupos fueron similares en escolaridad y edad, a 
excepción del grupo EAET, que fue significati-
vamente mayor en edad a los demás. Esto puede 
explicarse porque este grupo está conformado por 
pacientes con Alzheimer tardío, mientras que los 
grupos ACP y EAFP corresponden a sujetos con 
demencia temprana o presenil. Los tres grupos con 
demencia no presentaron diferencia en la prueba 
MMSE ni en las escalas funcionales EDG, Katz y 
Lawton & Brody. En síntesis, los grupos de pacien-
tes con demencia tuvieron características similares 
en cuanto al estado mental general, la funcionalidad 
y el estadio del cuadro clínico degenerativo. 

Además se asumió que los pacientes con 
ACP tienen el mismo sustrato patológico que los 
sujetos con EA en este estudio, dado que el tipo 
de manifestaciones clínicas de ACP en los cuatro 
pacientes se han descrito en la literatura asociados 
con hallazgos post mortem de placas seniles y ovillos 
neurofibrilares, es decir, la patología típica de la 
EA (9, 12, 24-26, 55). Otros hallazgos morfológi-
cos, como los cuerpos de Lewy en la ACP se han 
encontrado en pacientes que presentaron al inicio 
del cuadro clínico alucinaciones visuales, parkinso-
nismo, alteración del sueño y mioclonias (56). Los 
pacientes con ACP reportados en este estudio no 
padecieron estos síntomas durante el seguimiento 
neurológico y neuropsicológico (Tabla 1). 

Procedimiento
A partir de los pacientes con demencia evalua-

dos por neurología y neuropsicología en el GNA 
se conformaron los grupos según las características 
clínicas y los resultados del examen genético para 
confirmar o descartar la presencia de la mutación 
E280A. Se revisaron la historia clínica, las pruebas 
MMSE, EDG y Katz, y los estudios de neuroimagen 
de cada paciente, con el fin de verificar que cada uno 
cumpliera los criterios de inclusión. Posteriormente 
se organizó una base de datos con las características 
demográficas y las puntuaciones de las evaluaciones 
neuropsicológicas. De todos los participantes se 
había obtenido un consentimiento informado apro-
bado por el Comité de Ética de la Universidad de 
Antioquia, en el que se explicó a cada paciente que 
sería sometido a un examen médico-neurológico, a 
una evaluación neuropsicológica y a una toma de 
muestra de sangre, enfatizando que de esta última 
no se entregaría un resultado.

Análisis de los datos 
Las características demográficas, clínicas, neurop-

sicológicas y funcionales de los grupos de estudio 
fueron descritas utilizando mediana y rango (mínimo 
y máximo) dado el tamaño de la muestra. La compa-
ración entre los grupos se hizo utilizando la prueba 
no paramétrica U de Mann-Whitney. Como nivel de 
significación estadística se utilizó valor alfa = 0,05. 
Todos los análisis fueron realizados en el paquete 
estadístico SPSS versión 17.0
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RESULTADOS

En la tabla 3 se consignan los resultados de la 
comparación de las medianas, la variabilidad y las 
diferencias en los puntajes de las pruebas neuropsi-
cológicas entre los grupos. 

Comparación de pacientes con ACP frente 
a sujetos controles

Al comparar a los pacientes con ACP frente 
a los controles sanos, se encuentran diferencias 
estadísticamente significativas (p < 0,05) a favor de 
los controles en las pruebas MMSE, figura de Rey-
Osterrieth copia y evocación, prueba de vocabulario, 
lectura lista de palabras, copia y evocación de praxias 
construccionales, TMT aciertos y errores, aritmé-
tica, quejas de memoria paciente y familiar, praxias 
ideacionales e ideomotoras, prueba de Hooper, 
reconocimiento de rostros, en el total del TPVNM y 
en todas sus subpruebas a excepción de la subprueba 
de discriminación visual. Además, los pacientes con 
ACP puntuaron significativamente peor (p < 0,05) 
en las escalas funcionales EDG y Lawton & Brody. 
En la prueba de memoria lista de palabras evocación 
inmediata y reconocimiento y Wisconsin aciertos y 
errores, si bien existió diferencia estadísticamente 
significativa (p < 0,05), ésta no representa una dife-
rencia clínica importante.

En general se hallaron puntajes más bajos en 
las pruebas que evalúan percepción visual, praxias, 

atención y memoria visual, lectura de palabras y 
funcionalidad en los pacientes con ACP. La memoria 
verbal, función ejecutiva, lenguaje y atención auditiva, 
fueron procesos cognitivos que estuvieron modera-
damente preservados en el grupo de ACP.

Comparación de pacientes con ACP frente 
a pacientes con EAFP

Estos dos grupos son similares dado que corres-
ponden a trastornos neurodegenerativos que se com-
portan como una demencia precoz de inicio focal. 
Sin embargo, cuando se comparó el perfil neuropsi-
cológico entre los pacientes con ACP y con EAFP, 
el primer grupo presentó un rendimiento cognitivo 
significativamente inferior (p < 0,05) en las pruebas 
de copia de la figura compleja de Rey-Osterrieth, 
ejecución de praxias construccionales Cerad, praxias 
ideacionales, lectura lista de palabras, TMT A acier-
tos, aritmética, quejas de memoria familiar, prueba de 
Hooper, en el total del TPVNM y en las subpruebas 
discriminación visual, orientación espacial y cierre 
visual. Estos resultados fueron los esperados debido 
al predominio de dificultades perceptuales, práxicas, 
espaciales y problemas en lectura y cálculo que se 
evidencian en el cuadro clínico de la ACP.

El desempeño neuropsicológico de los pacientes 
con ACP fue significativamente superior (p < 0,05) 
en las tareas cognitivas de fluidez verbal semántica, 
memoria lista de palabras Cerad evocación inmediata, 
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diferida y reconocimiento, y Wisconsin categorías. Se 
encontró, por tanto, una relativa preservación de los 
procesos mnésicos verbales, lingüísticos y ejecutivos 
en el grupo ACP respecto de los pacientes EAFP, 
quienes evidencian alteración en estos componentes 
de la cognición.

Comparación de pacientes con ACP frente 
a pacientes con EAET

Luego de comparar el desempeño cognitivo del 
grupo ACP y los sujetos con EAET, se observaron 
puntuaciones significativamente inferiores (p < 0,05) 
en los pacientes con ACP en las pruebas ejecución de 
praxias construccionales Cerad, praxias ideacionales, 
aritmética, quejas de memoria familiar, TMT A acier-
tos, lectura lista de palabras, prueba de Hooper, en el 
total del TPVNM y en las subpruebas de discrimina-
ción visual, figura-fondo y orientación espacial. Por 
el contrario, el grupo ACP presentó puntuaciones 
estadísticamente significativas (p < 0,05) más altas 
que los pacientes con EAET en ejecución auditiva 
continua, fluidez verbal semántica, memoria lista 
de palabras Cerad evocación inmediata, diferida y 
reconocimiento, y Wisconsin categorías. 

En este análisis hubo hallazgos similares a los 
observados al comparar ACP con el grupo de 
pacientes con EAFP, con excepción de la prueba de 
ejecución auditiva continua, en la cual los pacientes 
con ACP mostraron puntajes significativamente más 
altos que el grupo EAET. 

Comparación de pacientes con EAFP frente 
a pacientes con EAET

Cuando se compararon los resultados del examen 
neuropsicológico en los grupos de Alzheimer se 
obtuvieron diferencias estadísticamente significativas 
(p < 0,05) en la evocación inmediata de la prueba 
memoria de una lista de palabras, en donde el grupo 
con EAFP presentó bajas puntuaciones. En el cues-
tionario de quejas de memoria se hallaron diferencias, 
los pacientes con EAFP y sus familiares refirieron 
un número significativamente mayor (p < 0,05) de 
quejas por trastornos mnésicos en comparación al 
grupo EAET. 

DISCUSIÓN

En este estudio se evidenció la presencia de 
determinadas características cognitivas y clínicas de 
la ACP. Al comparar a estos pacientes con un grupo 
control de similar edad y escolaridad se encuentra 
mayor afectación de funciones cognitivas posteriores, 
como la percepción visual, las praxias ideacionales 
y constructivas, la lectura, el cálculo y la memoria 
visual, siendo éstas las que se presentan con mayor 
frecuencia al inicio del cuadro clínico y predominan 
durante la demencia. La ACP se caracteriza por signos 
de disfunción perceptual que los pacientes refieren en 
forma de síntomas visuales vagos como ver borroso, 
dificultad para localizar objetos en el espacio y sensa-
ción de que los objetos se mueven (6, 9); además por 
hallazgos de alteración cognitiva como agnosia visual 
(6, 12, 13) o visuoespacial (5, 21), prosopagnosia (6, 
10), simultagnosia (17), desorientación espacial (2, 
4, 12, 16) apraxia ideacional y visuoconstructiva (12, 
18, 19,2 8), acalculia primaria (14, 15), alexia óptica 
y agrafia (57, 58), desorientación derecha-izquierda 
(12) y dificultades en memoria visual (14, 24).

Los trastornos mnésicos, disejecutivos, lin-
güísticos y comportamentales no se manifiestan 
comúnmente en fases iniciales de la ACP, y en caso 
de presentarse no son predominantes en el cuadro 
clínico (13). Los trastornos visoperceptuales y otras 
alteraciones de localización posterior se han descrito 
como desproporcionados y precoces en esta demen-
cia (9), lo cual es congruente con los resultados de la 
presente investigación, teniendo en cuenta que los 
pacientes con ACP presentados tuvieron al inicio de 
la enfermedad mayor alteración en las funciones neu-
ropsicológicas posteriores, lo que se hizo evidente 
en la valoración cognitiva y en la entrevista clínica; 
además se observó en ellos un relativa preservación 
de la memoria, la atención, la función ejecutiva y el 
lenguaje, al compararlos con el grupo control. 

Aunque se halló diferencia significativa (p < 
0,05) en las quejas de memoria entre controles y 
ACP a favor de los primeros, las puntuaciones de los 
pacientes con ACP en este cuestionario no excedie-
ron los límites de normalidad (45). Igual situación 
se observó en las pruebas memoria de una lista de 
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palabras (recuerdo inmediato y reconocimiento) y la 
prueba Wisconsin, confirmando así que la memoria y 
la función ejecutiva no se hallan en general compro-
metidas de manera relevante en fases iniciales de la 
ACP (9, 12). Las diferencias en las tareas de memoria 
visual, en las que se presenta un peor desempeño 
del grupo ACP, no se explican por una alteración 
mnésica propiamente dicha sino por las fallas en la 
percepción visual.

Así mismo, se observaron diferencias en la 
prueba de denominación, en la cual los controles 
puntuaron significativamente más alto que los 
pacientes con ACP. Esto puede explicarse por la 
gran cantidad de errores visuales que los pacientes 
con ACP presentan cuando se exponen a tareas de 
denominación por confrontación visual (11). Es 
decir, los bajos puntajes de estos pacientes en un 
test de denominación no obedecen a un trastorno 
lingüístico tipo anómico necesariamente sino que 
son secundarios a la alteración perceptiva; esto 
también se sustenta por la ausencia de diferencia 
en la prueba de fluidez verbal semántica entre ACP 
y controles, lo que demuestra la conservación de la 
unidad léxico-semántica.

Lo mismo ocurre con la valoración de la atención 
en estos pacientes, pues se observó que en el grupo 
de ACP este proceso se encontró indemne al aislar el 
componente visual en la evaluación neuropsicológica 
con la aplicación de la prueba de ejecución auditiva 
continua, en donde no se evidenciaron discrepan-
cias estadísticamente importantes, a diferencia de 
lo observado en la prueba TMT A, donde el grupo 
ACP falló por trastornos visuoespaciales.  

La funcionalidad fue otra variable de diferencia 
significativa entre ACP y controles observada en 
las escalas EDG y Lawton & Brody. Este resultado 
fue el esperado, ya que la ACP es una enfermedad 
neurodegenerativa (5, 6) y los puntajes en estos 
cuestionarios aluden en el grupo ACP a un estadio 
de demencia con compromiso en las actividades 
instrumentales complejas de la vida diaria. En el 
índice de Katz no se estableció diferencia debido a 
que en la fase inicial del cuadro clínico de la ACP 
generalmente no se ha disminuido la independencia 
para actividades básicas de higiene y autocuidado 
(11), excepto cuando al comienzo de la enfermedad 
aparece apraxia del vestir (8, 28)

Al comparar los pacientes con ACP frente a los 
grupos de EAFP y EAET, se aprecian diferencias sig-
nificativas en varios dominios cognitivos. Se observó 
en el grupo ACP un peor rendimiento neuropsico-
lógico en gnosias visuales y visuoespaciales, praxias 
construccionales e ideacionales, lectura y cálculo, tal 
como se ha reportado en investigaciones anteriores 
(1, 2, 11). Estos procesos cognitivos posteriores son 
los que primero se comprometen en la demencia por 
ACP, principalmente la percepción visual y las praxias 
(5, 6, 17, 18, 28, 31, 59), por lo que fue esperable 
encontrarlos mayormente alterados respecto a la EA, 
que tiene un perfil clínico diferente en el que predo-
minan otros síntomas como trastornos mnésicos y 
semánticos (3). Por esta razón los pacientes con EA 
puntuaron peor que el grupo con ACP en las pruebas 
de memoria verbal, fluidez verbal y funcionamiento 
ejecutivo, áreas que se encuentran comúnmente 
preservadas en la ACP (9, 12, 13).

Recientemente se han publicado investigacio-
nes con resultados similares a los aquí propuestos. 
Caprile et al (2) confirmaron la utilidad de la eva-
luación neuropsicológica en la diferenciación de los 
perfiles cognitivos de la ACP y la EA, al comparar un 
grupo de cuatro pacientes con ACP y cuatro con EA 
probable, encontrando diferencias significativas en 
las pruebas de percepción visual y praxias a favor del 
grupo con EA, quienes a su vez tuvieron puntuacio-
nes inferiores en las tareas de memoria con respecto a 
los pacientes con ACP. Igualmente, otra investigación 
encontró que, si bien los pacientes con demencia sea 
ACP o EA muestran múltiples trastornos cognitivos, 
ambas pueden diferenciarse en los resultados de la 
evaluación neuropsicológica, ya que aquellos con 
ACP evidencian un desempeño significativamente 
menor que el grupo con EA en percepción visual, 
memoria espacial y atención visual (1). 

Charles & Hillis (11) obtuvieron hallazgos 
similares en su estudio. En él se concluye que el 
rendimiento de una muestra de 15 pacientes con 
EA, al compararlo con un grupo de ACP con igual 
número de sujetos, es significativamente más bajo 
en tareas neuropsicológicas de lenguaje y memoria, 
pero superior en las pruebas de visuopercepción y 
praxias constructivas.

En el presente estudio, en la memoria visual no 
se encontraron discrepancias entre el grupo con ACP 
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y los pacientes con EA. Esto es atribuible en la ACP 
a los trastornos visuales más que a un problema de 
memoria, en tanto éstos interfieren en la adecuada 
percepción del estímulo a memorizar. En la denomi-
nación tampoco hubo diferencias en la puntuación 
total; en ambos grupos fue clínicamente muy bajo 
el desempeño. Sin embargo, no se puede concluir 
que el grupo ACP presente un problema anómico, 
pues al analizar el tipo de errores se encontró gran 
cantidad de fallos visuales en la ejecución de los 
pacientes con ACP producto de su alteración en las 
funciones perceptivas complejas. Este hallazgo ha 
sido previamente comunicado (11, 21).

Las quejas de memoria del familiar fueron sig-
nificativamente más altas en los grupos de EA, lo 
que concuerda con la sintomatología cardinal de las 
fases iniciales de esta demencia, que se caracteriza 
principalmente por trastornos de memoria (60). En 
las quejas subjetivas de memoria del paciente no se 
obtuvo diferencia al comparar los pacientes con ACP 
a los grupos EAFP y EAET, esto podría explicarse 
porque los pacientes con ACP no refieren quejas 
significativas de memoria, pues en el cuadro predo-
minan alteraciones visuoperceptuales, espaciales o 
práxicas, mientras que en la EA aunque el paciente 
tenga problemas de memoria con impacto en la vida 
diaria es posible que no se queje de la memoria por 
presentar anosognosia (1, 61).

La comparación entre los dos grupos de EA 
(EAFP y EAET) se realizó con fines exploratorios 
para conocer posibles diferencias en el perfil cogni-
tivo de ambos tipos de demencia y tener un antece-
dente con el cual realizar ulteriores investigaciones 
en el GNA. Con los resultados obtenidos es posible 
afirmar que los hallazgos incidentales del presente 
estudio, al comparar estos dos grupos, muestran 
peor rendimiento en la prueba de memoria verbal 
por parte del grupo EAFP y una cantidad significati-
vamente mayor de quejas subjetivas de memoria del 
paciente y de alguno de sus familiares con relación 
a los sujetos que presentaron EAET. Lo primero, la 
desproporción en el desempeño en memoria entre 
ambos grupos de EA, podría explicarse porque la 
EAFP por mutación E280A en presenilina-1 es más 
agresiva que la EAET, es decir, esta forma familiar de 
demencia provoca en los afectados un deterioro cog-
nitivo más temprano, severo y rápido con respecto 
a las demencias esporádicas tardías tipo Alzheimer 

(62). Segundo, es posible que ocurra porque las 
familias antioqueñas afectadas por mutación E280A 
hayan heredado la demencia durante varias genera-
ciones (34) y eso ha provocado que estas personas 
sean más sensibles en la observación y detección de 
los problemas de memoria y las formas cotidianas de 
manifestación del olvido patológico en sí mismos y 
en sus familiares allegados que empiezan a padecer 
la enfermedad.

Limitaciones
La mayor limitación de esta investigación es el 

reducido tamaño de muestra. Aunque la ACP es una 
demencia poco frecuente y en ocasiones mal diag-
nosticada, sería conveniente aumentar la cantidad 
de pacientes para disminuir la variabilidad en los 
resultados. Sería además adecuado al interpretar los 
resultados utilizar el ajuste de Bonferroni dividiendo 
el valor alfa 0,05 entre el número de variables, lo que 
generaría un nivel de significación mucho menor a 
0,001. No obstante, los resultados muestran un com-
portamiento que debe seguirse estudiando dado las 
diferencias que desde el punto de vista clínico han 
sido encontradas.

CONCLUSIONES

La demencia por ACP es una enfermedad neuro-
degenerativa con características imagenalógicas (8, 
17) clínicas y cognitivas particulares que la diferen-
cian de otras demencias focales corticales como la 
DLFT y la EA (13). Aunque la ACP se comporta, 
igual que la EAFP, como un cuadro neurodege-
nerativo de inicio precoz y focal, es un síndrome 
demencial que debuta con un cuadro clínico de 
predominio agnósico, apráxico o visuoespacial (5, 
12, 18, 59) que dista significativamente de la sin-
tomatología inicial de la EA en general, de donde 
podría afirmarse que, en la práctica clínica, la ACP 
no es una variante de la EA sino una demencia con 
semiología propia (58), aunque esté presente en la 
mayoría de los casos el mismo sustrato histopato-
lógico de la EA (22, 26). Por tanto, es importante 
para el clínico conocer el perfil sindromático de esta 
demencia para realizar un diagnóstico diferencial y 
orientar la intervención farmacológica (62), cogni-
tiva (21) u ocupacional (11).
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