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Afasia progresiva primaria: variabilidad clinica.
Andlisis de 15 casos
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PRIMARY PROGRESS VE APHAS A: ITSCLINICAL VARIABILITY. AN ANALYS SOF 15 CASES

Summary. Introduction. Primary progressive aphasia (PPA) represents a clinical syndrome linked to multiple degenerative
diseases. The diagnosis of PPA is made when language is the only area of salient and progressive dysfunction for at least the
first two years of the disease. Aim. To evaluate the neuropsychological, neuropsychiatric and language characteristics of the
PPA. Patients and methods. 15 patients with PPA underwent language, neuropsychological and neuropsychiatric evaluation,
magnetic resonance imaging, computerized tomography and single photon emission computerized tomography. Results. We
observed a clear distinction between the oral expression patterns; the patients were classificated by type of aphasia. The most
common sign of PPA was a word finding deficit, also known as anomia. Seven aphasia type Broca, four sensorial transcortical
aphasia, two aphasia type Wernicke and two anomic aphasia were found in our patients. Depression, apathy, anxiety and
irritability were the most prevalent neuropsychiatric sign. Conclusions. PPA is a language-based syndrome, that include fluent
(normal articulation, flow and number of words per utterance) and nonfluent form of aphasia. It has been considered a
cognitive term, however, PPA is associated with high prevalence of psychiatric manifestations. More research it will be necessary
to evaluate the prognostic value of them. The slow and progressive deterioration of language provides an interesting model to
understand the mechanisms and biological bases involved in the linguistic process. [REV NEUROL 2005; 41: 527-33]
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INTRODUCCION

Mesulam [1] describio en 1982 a seis pacientes que sufrieron
una ateracion afasica lentamente progresiva en ausencia de
otros trastornos adicionales de tipo cognitivo 0 comportamen-
tal, es decir, que presentaron una evolucion clinica diferente de
lahabitual en las enfermedades de Pick o Alzheimer. Los sinto-
mas habian comenzado casi siempre en etapa presenil, y se
observaba un deterioro del lenguaje continuo y gradual después
de los cinco afios de seguimiento [2].

En contraste con la enfermedad de Alzheimer (EA), que ge-
neralmente comienza con olvidos, €l paciente con afasia pro-
gresiva primaria (APP) refiere dificultades en €l hallazgo de
palabras, en la comprension del significado de éstas o patrones
anormales de habla [1,3]. El diagndstico clinico de la APP se
hace cuando otras facultades mentales como la memoria para
sucesos de lavida diaria, habilidades visuoespacialesy e com-
portamiento se hallan relativamente preservadas, cuando el len-
guaje es el area predominante de disfuncion progresiva—por lo
menos durante los dos primeros afios del trastorno—y cuando
las neuroimagenes cerebrales no muestran una lesién especifi-
ca, Sino mas bien atrofia en las areas perisilvianas. Los tests
neurocognitivos de lenguaje son extremadamente (tiles para
identificar €l trastorno en las etapas iniciales de la enfermedad.
Sin embargo, debe incluirse una completa bateria neuropsicol 6-
gicaen laevaluacion de estos pacientes para detectar la funcio-
nalidad de otras areas cognitivas. Hay que tener en cuentaquela
mayoria de los tests dependen de instrucciones, respuestas o
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razonamientos verbales, que pueden ocasional mente conducir a
la conclusion errénea de que otras areas no lingtisticas puedan
verse afectadas. Aunque €l trastorno del lenguagje en la APP
puedeinterferir con lahabilidad de memorizar listas de palabras
o resolver problemas de razonamiento, €l paciente tipicamente
no tiene dificultades en recordar 10s sucesos de la vida diaria o
en €l juicio social [4]. LaAPP es € inicio de una variedad de
formas de demencia, ya sea demencia de tipo frontotemporal o
demencia de tipo Alzheimer, que va ocasionando una declina-
cién cognitivagradual hastael punto de interferir con el funcio-
namiento de las actividades instrumentales de la vida diaria.

El objetivo de este trabajo fue describir las caracteristicas
neuropsicol 6gicas, neuropsiquiatricasy linguisticas de 15 casos
de APP evaluados en €l Laboratorio de Memoria del Hospital
Zubizarreta y en e Servicio de Neuropsicologia del Instituto
Universitario CEMIC de Buenos Aires, Argentina.

PACIENTESY METODOS

Se analiz6 a 15 pacientes con diagndstico de APP, cuyos datos demogréfi-
cos se encuentran en latablal. Selesadministré una extensa bateria de len-
guaje —Boston Diagnostic Aphasia Examination (BDAE) [5], test de Token
[6], subtest de vocabulario del WAIS (test deinteligencia paraadultos) [7] y
fluencia verbal (fonoldgicay seméntica)— [8]. Las restantes funciones cog-
nitivas se evaluaron con el Mini-Mental Sate Examination (MMSE) [9-11],
test del reloj [12], test de memoria de Signoret [13], Trail Making Test A y
B [14], y span de digitos directo e inverso del WAIS [15]. El perfil neurop-
siquidtrico se evalud con el inventario neuropsiquiédtrico (NPI) [16] vy el
inventario de depresion de Beck [17]. A todos los pacientes se les realizd
una evaluacion neuroldgicay neuroimagenes estéti cas —tomografia compu-
tarizada (TC) o resonancia magnética (RM) cerebral—y funcionales —tomo-
grafia computarizada por emision de fotén Unico (SPECT)—.

RESULTADOS

L os datos de la eval uacion neuropsicol 6gica se encuentran en latablall. La
anomia fue el sintoma mas frecuente de presentacion. Se clasifico alos pa-
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cientes seglin el tipo de afasia. Siete pa-

cientes presentaron afasia de Broca, cua- 100%
tro pacientes afasia transcortical senso-
rial, dos pacientes afasia de Wernicke y Q0%

dos pacientes afasia anémica.
Los sintomas neuropsiquiétricos méas

prevalentes en los pacientes con APP o
fueron depresion (90%), apatia (40%),
ansiedad (30%) e irritabilidad (30%). Es 70%
interesante destacar que la desinhibicion
(15%), la agresién (20%), los comporta- 60%
mientos nocturnos (15%), los trastornos
del apetito (15%) y los delirios (8%), si o

bien se presentaron en pocos pacientes,
se asociaron a formas fluentes, en donde
la afectacion de la comprension fue evi- 40%
dente (Tablall y Fig. 1).

Lafigura 2 muestralas caracteristicas

de los perfiles del habla para cada grupo i
de pacientes segn el tipo de afasia.
La figura 3 ilustra las neuroimagenes 20%
(SPECT y RM) de un paciente con afa-
siaanémica. 10% . I
0% — H—

. Depresion Apatia Irritabilidad Ansiedad Agresiéon  Comp. Apetito Deshinibicion Delirios
DISCUSION nocturnos

Nues_tros hallazgos contribuyen a  Figura 1. Porcentaje de pacientes con trastornos conductuales segdn el NPI.
considerar que la APP es un con-

cepto ‘sindromético’ que reline
una gran variabilidad de manifes-

Tabla 1. Datos demogréficos.

taciones clinicas; incluye formas  Pacientes Edad Sexo Lateralidad Escolaridad T 1°  Sintomas de inicio MMSE
afésicas tanto fluentes como no anos)  ENPS
ﬂuente_s [4]. En nuestra casuistica 1 65 F D 7 3 Anomias, parafasias y paragrafias 27/30
de pacientes, hemos encontrado fonolégicas
una discretamayor prevalencia de 2 82 F D 7 2 Disartria y reduccion de fluidez verbal ~ 24/30
formas fluentes (55%) —cuatro
afasias transcorticales sensoriales, 3 58 F D 17 2 Disartria y disfagia progresivas 27/30
dos afasias andémicasy dos afasias ; ; _

. y 4 85 M D 12 8  Anomias y parafasias fonoldgicas 17/30
de Wernicke—, con respecto a las
no fluentes (47%). 5 66 F D 7 2 Anomias, parafasias verbales 22/30

El término ‘afasia se utiliza y problemas de comprension
para definir e identificar cualquier 6 57 D 17 1 Anomias, trastornos en lectoescritura  28/30
trastorno del lengugje interno pro-
ducto de un dafio neurolégico 7 78 D 7 1 Disartria y reduccion de fluidez verbal ~ 28/30
adqu_iridc_) Ic_’ca“_zajo en érea_s del 8 69 F D 12 3 Anomias y pérdida de memoria 25/30
hemisferio izquierdo predominan- :
temente. La investigacion de pa 9 62 F D 12 4 Anomias 25/30
cientes con dafio cerebrovascular 10 67 M D 10 3 Anomias, dificultades de memoria 28/30
focal ha demostrado que la fluen- : —
ciaverbal, la estructura gramatical 1 70 F D 7 4 Anomias, bradilalia, disminucion 28/30
. de velocidad del canto

y la comprension de paabras se
encuentran alteradas de forma di- 12 59 F D 7 4 Disartria 27/30
ferente en distintos tipos de afasia, 13 78 F D 17 3 Anomias 25/30
segun la distribucion de las lesio-
nes entre los circuitos del lenguaje 14 73 F D 7 1 Anomias y pérdida de memoria 22/30
[18]. Clasicamente, las lesiones pe- 15 71 M D 17 1 Anomias 28/30

risilvianas anteriores alteran la

fluencia verbal y los aspectos gra-  F: femenino; M: masculino; D: diestro; T 1° ENPS: tiempo trascurrido desde el comienzo de los sintomas hasta la
maticdes mientras que lesiones primera evaluacion expresado en afos; MMSE: Mini-Mental State Examination.

perisilvianas posteriores ateran la

comprension. Como en |os casos de enfermedad cerebrovascular,  trabajo. Algunos pacientes no pueden encontrar las palabras co-
las caracteristicas clinicasdelaafasiaen laAPPvarian depacien-  rrectas cuando quieren expresarse, otros no pueden entender el
te en paciente, como se mencioné en los resultados de nuestro  significado de las palabras habladas o escritas. El lenguaje en la
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Figura 2. Perfiles del habla de los grupos de pacientes con APP: a) Afasia andmica; b) Afasia de Wernicke; c) Afasia de Broca; d) Afasia transcortical

sensorial.

APP puede ser fluente o no fluente [3,19-22]. En consecuencia,
la tendencia a considerar en la literatura que la APP es siempre
no fluente es errénea [4]. El signo o sintoma mas comin en la
APP es la anomia. Los pacientes con formas no fluentes (por
gemplo, laafasia de Broca) tienden atener mayor dificultad con
los verbos, mientras que aquellos con formas fluentes (por g em-
plo, afasias sensoriales) tienden a tener mayor dificultad con los
sustantivos, de manera que reflejan el defecto anatomofuncional
deloscircuitos del lenguaje, donde €l procesamiento de los ver-
bos parece estar mediado mas anteriormente que el procesa-
miento de los sustantivos [23]. Algunos pacientes con APP per-
manecen en una fase anémica por muchos afios; otros, sin em-
bargo, desarrollan déficit agraméticos o de comprension. Los pa-
cientes con agramatismo precoz en el curso de la enfermedad
tienden a desarrollar formas no fluentes y tener relativamente
buena comprension, mientras que agquellos con pobre compren-
sion tienden a tener formas fluentes. Sin embargo, |0s pacientes
gue inicialmente presentan formas fluentes pueden graduamen-
te trasformarse en no fluentes cuando la enfermedad avanza, y
muchos pacientes no fluentes que tienen aparentemente intacta
la comprension pueden desarrollar dificultades significativas en
la comprension de oraciones cuando se les testa rigurosamente
[24,25]. Por este motivo, si bien resultade gran utilidad ladistin-
cién entre formas fluentes y no fluentes, la identificacion por el
tipo de afasia pareciera ser una clasificacion més precisa.

REV NEUROL 2005; 41 (9): 527-533

Nuestros hallazgos coinciden con notificaciones delalitera-
tura con respecto a que los pacientes con APP pueden tener
otros signos o sintomas concomitantes como disartria, trastor-
nos de las funciones gecutivas, y reduccién del aprendizaje de
listas de palabras [4]. Sin embargo, esas alteraciones son leves,
menos prominentes que los déficit del lenguaje y no impactan
en las actividades de lavida diaria[26].

Algunos pacientes con diagnéstico de APP desarrollan cam-
bios de personalidad (especialmente desinhibicion) caracteristi-
cos de la demencia frontotemporal, signos extrapiramidales
caracteristicos de la degeneracion corticobasal, o signos de en-
fermedad de neurona motora en |os primeros dos afios de evol u-
cion [4]. De los 15 pacientes evaluados, ninguno present6 los
signos neurol 6gicos previamente descritos. Sin embargo, esin-
teresante destacar que dentro del espectro de sintomas neuropsi-
quiétricos evaluados fueron mas frecuentes los trastornos del
estado de &nimo, laansiedad y lairritabilidad. Algunos pacien-
tes presentaron desinhibicién de la conducta, agresion, compor-
tamientos nocturnos, trastornos del apetito y delirios, que s
bien se mostraron en pocos pacientes, se asociaron a formas
fluentes con mayor afectacion de la comprensién. Probable-
mente, estas caracteristicas neuropsiquiétricas individuales re-
flgjen diferencias anatémicas tanto del inicio de la enfermedad
como de latrayectoria de progresion de ésta.

LaAPP deberia diferenciarse de la disartria progresiva pri-
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Tabla 2. Evaluacion cognitiva y conductual de los pacientes con APP

Pacientes  Evaluacion Tipo de Lenguaje Neuropsiquiatria
cognitiva afasia
(datos positivos) Fluen. Compren. Repet. Denom. Artic. Apat. Dep. Ans. Irrit. Desinhib. Del. Comp. Apet. Agres.
noct.
1 Memoria/ Broca Alt. Cons. Alt. Alt. L
F ejecutivas
2 Trast. ejecutivos  Broca Alt. A 2 pasos Alt. Alt. Alt. G
3 Normal Broca Alt. Cons. Alt. Alt. Alt. L
4 Trast. ejecutivos  Broca Alt. A2 pasos Alt. Alt. M M L L
5 Trast. ejecutivos ~ Wernicke Cons. Alt. Alt. Alt. L L
6 Normal Andémica Cons. Cons. Cons. Alt. G G M G L L M
7 Trast. ejecutivos  Broca Alt. A 2 pasos Alt. Alt. Alt. G
8 Trast. ejecutivos  Anomica Cons. Cons. Cons. Alt. G
9 Normal Transcort. Cons. Alt. Cons.  Alt. M M M
sensorial
10 Memoria/ Transcort. Cons. Alt. Cons. Alt. G L L M L
F ejecutivas sensorial
i Normal Broca Alt. Cons. Alt. Alt.
12 Normal Broca Alt. A 2 pasos Alt. Alt. Alt.
13 Memoria/ Wernicke Cons. Alt. Alt. Alt.
F. ejecutivas
14 NA por afasia Transcort. Cons. Alt. Cons.  Alt. G G G L L M
sensorial
15 Normal Anomica Cons. Cons. Cons.  Alt. L
sensorial

Agres.: agresion; Alt.: alterada; Ans.: ansiedad; Apat.: apatia; Apet.: apetito; Artic.: articulacién; Comp. noct.: comportamientos nocturnos; Compren.: compren-
sion; Cons.: conservada; Del.: delirios; Denom.: denominacién; Dep.: depresion; Desinhib.: desinhibicion; Fluenc.: fluencia; F: funciones; G: Sintomatologfa gra-

ve; Irrit.: irritabilidad; L: sintomatologia leve; M: sintomatologia moderada; NA: no aplicable. Repet.: repeticion; Transcort.: transcortical; Trast.: trastornos.

maria, en donde la formacion —més que el uso— de las palabras
se encuentra alterada [27]; sin embargo, algunos autores propo-
nen incluirla dentro de este complejo sindromico [28].

El término ‘demencia semantica’ existente en la literatura
expresa una combinacion de trastornos en la comprension de las
palabrasy en el reconocimiento visual de rostros u objetos [29-
33]. Esos pacientes (portadores de la variante temporal delade-
mencia frontotemporal) tienen un trastorno que implicados cir-
cuitos neurocognitivos: el de la denominacion, en el érea del
lengugje del hemisferio izquierdo, y e del reconocimiento de
rostros y objetos, en areas inferotemporales bilaterales. Los pa-
cientes con diagnostico de demencia semantica—y quienes tie-
nen un trastorno en el reconocimiento visual (agnosia) durante
los dos primeros afios de la enfermedad— no cumplen criterios
parala APP. No obstante, en la préctica diaria, € término ‘de-
menciasemantica’ se utilizaparaidentificar a pacientes con afa-
sia fluente y trastornos en la comprension de las palabras, en
ausencia de trastornos en el reconocimiento de objetos y ros-
tros. Estos pacientes tienen una afasia progresiva que cumple
los criterios de laAPP. Por lo tanto, si se utilizael término ‘de-
mencia semantica’ deberia especificarse en qué sentido éste se
intenta usar [4].

Muchos pacientes con APP tienen atrofia (indicativa de pér-
dida neuronal), hipoflujo (medido por SPECT) y disminucién
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delautilizacién de glucosa (medidapor tomografia por emisién de
positrones) predominantemente en las areas del lenguaje del he-
misferio izquierdo [34-38].

Los pacientes con APP no fluente tienden a presentar dis-
funcién metabdlica y atrofia generalmente en areas perisilvia-
nas anterioresy temporal es superiores del hemisferio izquierdo,
mientras que los pacientes con APP con formas fluentes tienen
disfuncion y atrofia en areas perisilvianas posteriores, en polo
temporal y en los sectores mediales e inferiores del 16bulo tem-
poral [29,38-41].

Con respecto a la neuropatologia de la APP, Mesulam en-
contré que cerca del 60% tenia degeneracion focal caracteriza-
da por pérdida neuronal, gliosis y leves cambios espongiformes
entre capas corticales superficiales de las regiones afectadas
(region frontal izquierda, perisilviana, corteza temporal, hipo-
campal y cortex entorrinal). Este patron se conoce como de-
mencia sin histologia especifica. La enfermedad de Pick, carac-
terizada por inclusiones intraneuronal es tau positivas, ocurre en
el 20% adicional de los pacientes con APP [34,42]. En raras
ocasiones, |a taupatia de la enfermedad corticobasal se ha des-
crito en pacientes con APP, en ausencia de las manifestaciones
motoras tipicas de la degeneracion corticobasal [43,44]. Apro-
ximadamente un 20% de | os pacientes con APP muestran carac-
teristicas anatomopatol 6gicas de EA [45].

REV NEUROL 2005; 41 (9): 527-533



Mesulam informé de que €l alelo e4 de laapolipoproteina 4
—un factor de riesgo mayor parael desarrollo de EA—no hateni-
do relacion con laAPP [46]. Sin embargo, otros investigadores
mas recientemente encontraron que la frecuencia del haplotipo
&4 fue del 20% en las formas no fluentes [28].

Algunas revisiones recientes intentan reflejar que la APP
puede ser una entidad Unica [42]: esta alternativa ha ganado
crédito a través de investigaciones de atrofias lobares fronto-
temporales ligadas al cromosoma 17, €l cromosoma portador
del gen TAU. Las demencias resultantes, algunas de las cuaes
se han asociado con mutaciones puntuales en el gen TAU, pue-
den llevar a atrofias focales no especificas en los |6bul os fron-

REV NEUROL 2005; 41 (9): 527-533
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Figura 3. Neuroimagenes de un paciente con afasia anomica (paciente 8):
ay b) RM de encéfalo, (T, axial y coronal), que muestra involucién cortical
cerebral de predominio frontal y temporal lateral izquierda; c y d) SPECT ce-
rebral (" Tc-HMPAO), que muestra hipoperfusion del trazador frontotem-
poroparietal izquierda.

talesy temporalesy pueden estar asociadas con inclusiones tau
positivas, entre las cuales hay algunas con caracteristicas de
cuerpos de Pick. Los individuos afectados presentan demen-
cias caracterizadas por trastornos del lenguaje, comportamien-
to y anormalidades motoras. En algunos casos, sin embargo,
esas demencias pueden llevar a desarrollar sindromes focales
frontales o af &sicos. Estos hallazgos han sugerido que laAPPy
lavariante frontal de lademenciafrontotemporal pueden repre-
sentar anatdmicamente distintas manifestaciones de un espec-
tro de trastornos por atrofia lobar frontal o taupatia dic. Avales
parciales para esta hipotesis son €l hallazgo de que el haplotipo
H1 del gen TAU parece estar sobreexpresado tanto en pacientes
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con formas esporédicas de APP como en pacientes con otros
sindromes relacionados con la demencia frontotemporal [4].

En conclusion, laAPP figura como un sindrome clinico con una
importante variedad de presentaciones afasicas, ligado a una
serie de enfermedades degenerativas. El Unico denominador
comun atodas ellas es la predileccion neuroanatdmica. Alterna-
tivamente, y gracias a los Ultimos avances de la ciencia, laAPP

puede representar un proceso degenerativo no sindrémico. Por
lo tanto, mientras su fisiopatogenia continlie en estudio, la
minuciosa identificacion de los distintos tipos de afasia y sus
perfiles neuropsiquiétricos nos permite interpretar y acercar la
disfuncién neuroanatdmica subyacente ala clinica.

El deterioro lento y progresivo del lenguaje ofrece la opor-
tunidad de investigar la neurodegeneracion focal y los mecanis-
mos neuropsi col 6gicos involucrados en |os procesos linguisticos.
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AFAS A PROGRES VA PRIMARIA:
VARIABILIDAD CLINICA. ANALISISDE 15 CASOS

Resumen. Introduccion. La APP representa un sindrome ligado a
etiologia degenerativa, que lo diferencia de los cuadros afésicos
secundarios. Se caracteriza principalmente por la pérdida aisladay
progresiva del lenguaje, al menos durante los dos primeros afios de
evolucion. Objetivo. Evaluar € perfil neuropsicoldgico, neuropsi-
quiatrico y linglistico de la APP. Pacientes y métodos. Se evalud a
15 pacientes con APP con una extensa bateria de lenguaje, neuro-
psicolégica y neuropsiquiatrica. Seles realizé examen neurol 6gico
y neuroimagenes cerebrales estaticas (tomografia computarizada o
resonancia magnética) y funcionales (tomografia computarizada
por emision de fotdn Unico). Resultados. Se clasifico a los pacientes
seglin € tipo de afasia. Se observo una clara distincion entre los
patrones de expresion oral. La anomia fue el sintoma mas frecuente
de presentacion. Sete pacientes mostraron afasia de Broca, cuatro
pacientes afasia transcortical sensorial, dos pacientes afasia de
Wernicke y dos pacientes afasia andmica. Los sintomas neuropsi-
quiatricos mas prevalentes fueron depresion, apatia, ansiedad e
irritabilidad. Conclusiones. La APP es un término sindrémico que
reline una gran variabilidad de manifestaciones clinicas; incluye
formas afasi cas tanto fluentes como no fluentes. S bien se conside-
ra un trastorno exclusivamente cognitivo, esta asociado con una
alta prevalencia de manifestaciones psiquidtricas. Son necesarios
mayores estudios para evaluar la implicacion prondstica de la pre-
sencia de los mismos. El deterioro lento y progresivo del lenguaje
ofrece una importante oportunidad para investigar la neurodegene-
racién focal y los mecanismos neuropsicol dgicos involucrados en
los procesos linglisticos. [ REV NEUROL 2005; 41: 527-33]
Palabras clave. Afasia degenerativa. Afasia progresiva primaria.
Degeneracion frontotemporal. Demencia frontotemporal. Sindro-
me afésico.
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AFASIA PROGRESIVA PRIMARIA

AFASIA PROGRESS VA PRIMARIA:

VARIABILIDADE CLINICA. ANALISE DE 15 CASOS

Resumo. Introducdo. A afasia progressiva priméria (APP) repre-
senta um sindroma ligada a etiologia degenerativa, que a diferencia
dos quadros afasicos secundarios. Caracteriza-se principalmente
pela perda isolada e progressiva da linguagem, pelo menos durante
os dois primeiros anos de evolugdo. Objectivo. Avaliar o perfil neu-
ropsicolégico, neuropsiquiatrico e linguistico da APP. Doentes e
métodos. Avaliaram-se 15 doentes com APP com uma extensa bate-
ria de linguagem, neuropsicolégica e neuropsiquiatrica. Realizou-
se também um exame neurol 6gico e neuroimagens cerebrais estati-
cas (tomografia computorizada ou ressonancia magnética) e fun-
cionais (tomografia axial computorizada por emisséo de fotéo Uni-
c0). Resultados. Os doentes foram classificados segundo o tipo de
afasia. Observou-se uma clara disting&o entre os padr des de expres-
sdo oral. A anomia foi 0 sintoma mais frequente de apresentaco.
Sete doentes mostraram afasia de Broca e quatro doentes afasia
transcortical andmica. Os sintomas neuropsiquiétricos mais preva-
lentes foram a depressao, a apatia, a ansiedade e a irritabilidade.
ConclusBes. A APP é um termo sindrémico que refine uma grande
variedade de manifestacdes clinicas; inclui formas afasicas, tanto
fluentes, como n&o fluentes. Embora se considere uma perturbacao
exclusivamente cognitiva, esta associado a uma alta prevaléncia de
manifestagBes psiquiatricas. SA0 necessarios estudos maiores para
avaliar o envolvimento prognéstico da presenca dos mesmos. A
deterioracéo lenta e progressiva da linguagem oferece uma impor-
tante oportunidade para investigar a neurodegeneracdo focal e os
mecanismos neuropsi col dgicos envolvidos nos processos linguisti-
cos. [REV NEUROL 2005; 41: 527-33]

Palavras chave. Afasia degenerativa. Afasia progressiva primaria.
Degeneracao fronto-temporal. Deméncia fronto-temporal. Sindro-
ma afasico.
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