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RESUMEN

La atrofia cortical posterior (ACP) es una demencia poco frecuente caracterizada por la degeneracién de la corteza
occipitoparietal y de las vias dorsal y ventral de procesamiento visual, que se manifiesta inicialmente por una alteracién en
las funciones visuales complejas y posteriormente por la aparicién de elementos del sindrome de Balint y del sindrome de
Gerstmann. La afectacion visuoperceptual es predominante en el cuadro, respecto a otros sintomas cognitivos como el
compromiso de la memoria. Se presentan tres pacientes con este sindrome demencial, que iniciaron el cuadro clinico con
alteraciones visuoperceptuales y desorientacion visuoespacial sin alteracion inicial de la memoria, del comportamiento
ni del lenguaje. Todos los casos fueron comprobados con estudios de neuroimagenes, en los que se encontré atrofia
focal occipitoparietal bilateral predominante. La atrofia cortical posterior es un tipo de demencia focal, en la cual las
manifestaciones visuoperceptuales son los sintomas iniciales y predominantes, mientras que otros dominios cognitivos
como la memoria, el lenguaje y el comportamiento estin preservados y se conservan hasta fases avanzadas de la
enfermedad. Al presentar estos casos similares entre si y concordantes con lo reportado previamente en la literatura, se
hace relevante reconocer la ACP como un tipo de demencia presenil con caracteristicas clinicas propias que permiten
diferenciarla del perfil neuropsicolégico de otras demencias.
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SUMMARY

Posterior cortical atrophy (PCA) is a rate dementia, characterized by degeneration of the posterior patieto-occipital
cortex, and degeneration of occipito-temporal and occipito-parietal streams of visual processing, which produced an
early higher disorrder visuospatial and visual perceptual deficits often accompanied, or followed by features of Balint’s
syndrome and Gerstmann’s Syndrome. The visual perceptual deficit is predominant in the clinical picture according to
other cognitive symptoms like the compromise in memory and language. Three patients with this dementia ate shown,
which begun with symptoms of visual perceptual deficit and special disorientation without memory and language
compromise. All the cases were verified with radiological findings, which demonstrate in all three, focal atrophy
in the parieto-occipital cortex. Posterior cortical atrophy is a focal demential disorder characterized by visual
perceptual deficit as initial manifestation, while other cognitive dominium such as memory, language and behavior
are spare until advance stages of the disease. These cases were remarkably similar and concordant with the clinical
description and neuroimaging characteristic of PCA report in the literature. It is relevant to recognize the PCA
as a type of presenile dementia with clinical characteristic of its own which is separated and differentiated of the
neuropsychogical profile of other dementias
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INTRODUCCION

La atrofia cortical posterior (ACP) es una
enfermedad neurodegenerativa que afecta la corteza
occipitoparietal (1) y las vias dorsal y ventral del
procesamiento visual (2). Es un proceso demencial
que se manifiesta por signos cognitivos focales (3),
ya que se caracteriza inicialmente por una alteracion
en las funciones visuales complejas, siendo este
sintoma predominante durante todo el cuadro
clinico (3,4). Frank Benson en 1988 introduce
el término de ACP al describir cinco casos
clinicos que iniciaron con alexia, agnosia visual y
apraxia, los cuales desarrollaron componentes del
sindrome de Balint y del sindrome de Gerstmann
y posteriormente demencia (5,6). Benson describe
la ACP como un deterioro de las regiones parietal
y occipital, que podria caracterizarse como
una enfermedad neurodegenerativa especifica,
argumentando que los casos examinados eran
muy similares entre si y muy diferentes a otros
cuadros neurodegenerativos como la Enfermedad
de Alzheimer (EA) o la Demencia Frontotemporal
(DFT) (1). Dado que la ACP es una entidad poco
comun y la mayor parte de nuestro conocimiento
sobre esta patologia deriva de la comunicacién
de casos, el propésito de este articulo es resaltar
las similitudes del cuadro clinico de los pacientes
presentados y sus diferencias respecto a otros
cuadros demenciales como la EA y la DFT.

CASO 1

Ama de casa de 64 afios, con primaria basica,
consulta por estado de animo depresivo y quejas
de memoria. Sus primeros sintomas aparecieron
a la edad de 60 afios y consistian en problemas
visuales, quejas sobre sus gafas y visitas repetidas al
oftalmélogo sin ningin hallazgo. Posteriormente,
tenfa dificultades en localizar los objetos en el espa-
cio, se subfa de manera invertida a los automoviles
(mirando hacia la parte posterior), confundia su
casa con la casa contigua, presentaba desorientacion

espacial, dificultad en el reconocimiento del dinero y
en la preparacion de los alimentos. En la evaluacion
médica no se encontraron signos neurolégicos y los
examenes de quimica sanguinea fueron normales,
mientras que en la evaluacién neuropsicolégica
se encontrté MMSE 19/30, simultagnosia, apraxia
constructiva y amnesia anterégrada leve. Al afio
siguiente la paciente mejora de la depresion y ademas,
presenta cierta mejorfa en los problemas de memoria,
sin embargo las dificultades visuoperceptuales
continuaron empeorando, generando imposibilidad
para la
agnosia visual, alexia, apraxia (del vestir, ideacional

realizacién de tareas visuoconstructivas,

e ideomotora), acalculia primaria y desorientacion
temporoespacial. Durante el seguimiento del caso
se evidencian alteraciones de memoria importantes,
pero el problema perceptual visual sigue siendo
predominante en el cuadro clinico, la paciente
empez6 a comportarse como si estuviera ciega, y
ademds de la simultagnosia desarroll6 ataxia Optica
y apraxia ocular. Se realizo resonancia magnética
(RMN) a los seis afios de inici6 del cuadro clinico

(Figura 1).

CASO 2

Hombre de negocios, quien empieza a presentar
desorientaciéon espacial a los 50 afios de edad.
Refiere que comenzé a tener dificultades para
recorrer la ciudad donde residia y llegar a casa. Dos
aflos mas tarde, a la edad de 52 afios dejé de viajar
debido a la desorientacién espacial, contindo
en su trabajo pero se evidenciaron problemas
para manejar el dinero y al aflo siguiente, a los
53 afos, comenzd a extraviarse en su domicilio
¢ iniciaron problemas de memoria que no eran
tan significativos, ni tan incapacitantes como la
alteracion visuoespacial. Durante esta época salia a
caminar cerca de su casa, logré memorizar una ruta
que recortia sin perderse, hasta que a los 54 afios
de edad se perdi6 en ella, por lo que no volvié a
salir solo. En esta época se realiza una valoracién
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F1Gura 1. SERIE DE IMAGENES POR RMN (AXIAL Y CORONAL
DE T2) EN LAS QUE SE OBSERVA ATROFIA BIPARIETAL DE
PREDOMINIO DERECHO Y EN MENOR GRADO OCCIPITAL Y
TEMPORAL POSTERIOR, CON RELATIVA PRESERVACION DE
LOS HIPOCAMPOS.

por neurologia y otra por neuropsicologia en las
que se encontré MMSE: 17/30, ataxia 6ptica,
desorientacién temporoespacial, alexia leve, apraxia
del vestir e ideacional, acalculia, desorientacion
derecha izquierda, prosopagnosia, problemas en la
clasificaciéon de colores, alteraciones visuopercep-
tuales y construccionales. Los eximenes de quimica
sanguinea fueron normales. Posteriormente, a
la edad de 57 afios, se comprometieron otros
dominios cognitivos (MMSE: 7/30), aparecieron
alteraciones del habla, perseveraciones motoras y
vagabundeo. Sin embargo, en la fase de demencia
avanzada el paciente se comportaba como ciego
con la mirada pérdida y tropezaba contra todo al
caminar. A los 57 afios se realiza RMN en la que
se encuentra marcada prominencia de los surcos
corticales de predomino patietal, ventriculomegalia
exvacuo y aumento de la distancia interuncal, es
importante aclarar que la enfermedad ya llevaba
seis aflos de evolucién, por lo cual la atrofia
era difusa, sin embargo se observaba mayor
compromiso parictal. Ademas, se realiz6 SPECT
en el que se evidencia hipoperfusién de las areas

parietooccipitales (Figura 2).

Figura 2. EN SPECT REALIZADO CON LA TECNICA DE
HMPAO, SE OBSERVA EN A) MAPA DE SUPERFICIE: LAs
AREAS EXTENSAS DE HIPOPERFUSION, QUE INVOLUCRAN LA
REGION PARIETOOCCIPITAL BILATERAL, LA CUAL SE EXTIENDE
PARCIALMENTE AL LOBULO TEMPORAL DERECHO Y DE MANERA

MAS SUTIL A LA REGION PREFRONTAL. B) PROYECCION AXIAL
CON TRES NIVELES DE CORTE (ALTO, MEDIO Y BASAL) DONDE
SE VE LA HIPOCAPTACION PARIETOOCCIPITAL BILATERAL CON
COMPROMISO TEMPORAL, UN POCO MAS MARCADO DEL LADO
DERECHO (ZONAS EN AMARILLO).

CASO 3

Mujer de 55 afios de edad, con postgrado en
educacion, soltera, quien inicia con desorientacion
espacial a sus 50 afios, se perdfa en su propia casa
y postetiormente, a finales de ese aflo, se evidencid
descuido en el arreglo personal, pues la paciente
no planchaba ni se vestia adecuadamente y al
parecer tenia dificultades para la preparacién de sus
alimentos. Los familiares refieren desorientacioén
espacial en su propia casa y cuando salia a su
trabajo, por lo que sus compafieras la guiaban. A
pesar de estos sintomas contindo como docente
cuatro afios mas. Tiempo después de los primeros
sintomas de desorientacién espacial, a la edad de
51 afios, comenzo6 con pérdida progresiva de peso
hasta llegar a perder 26 kg en los siguientes tres
afios, por lo que a los 54 afios sufre un cuadro de
delirium sobreagregado, explicado por deficiencia
nutricional, en el cual perdié el control de esfinteres,
presenté comportamientos pueriles, dependencia
para actividades bdsicas y severa alteracién cognitiva
global y funcional. En este momento un familiar
se encargd de su cuidado, y dos meses después
empezd a ganar peso a la par que mejoraba su
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F16URA 3 SERIE DE RMN (AXIAL Y CORONAL DE T2 Y SAGITAL
DE T1). SE APRECIA ATROFIA BILATERAL PARIETO-OCCIPITAL
CON PRESERVACION DE LOS HIPOCAMPOS.

comportamiento, recuperé el control de esfinteres
y disminuy6é el compromiso cognitivo. Pasados
cuatro meses y después de 4 afios de evoluciéon
del cuadro, se realiza consulta neuroldgica sin
hallazgos clinicos, en la que también se descartan
alteraciones oculares y de campimetria. En la
valoracién neuropsicoldgica, se encuentra un
MMSE: 20/30, se evidencian hallazgos de agnosia
visual, simultagnosia, prosopagnosia, acalculia,
alexia, compromiso en praxias constructivas,
ideacionales y orolinguofaciales, agnosia digital,
desorientacién derecha-izquierda y anosognosia,
sin hallazgos de alteraciones comportamentales
ni mnésicas. Se realiza RMN en la que se observa
atrofia de predominio parietooccipital bilateral con
preservacion de los hipocampos (Figura 3).

DISCUSION

Los casos presentados fueron evaluados
utilizando el protocolo CERAD-col (Consortium
to Establish a Registry for Alzheimer’s Disease) (7)
adaptado, estandarizado y validado para la poblacién
colombiana por el Grupo de Neurociencias de
Antioquia (8), y otras pruebas de valoracién
neuropsicolégica, haciendo énfasis en la evaluacién
de percepcién visual mediante tests que dan cuenta
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de la percepcion de objetos y colores, la conclusion
y la memoria visual, la orientacién espacial y el
reconocimiento de rostros. El inicio del cuadro
clinico de estos pacientes se presentd con sintomas
visuoespaciales predominantes, la memoria no se
afecté de manera inicial sino que se comprometi6
en etapas posteriores de la enfermedad, ademas
no se presentaron alteraciones precoces del
comportamiento ni del lenguaje, lo que descarta en
ellos una EA y una DFT.

El cuadro clinico de la ACP difiere al inicio
sustancialmente del cuadro clinico de la EA y de las
DFT (2,5), dado que se presenta con agnosia visual
y alteraciones visuoespaciales desproporcionadas y
precoces con respecto a la alteraciéon de la memoria,
el lenguaje y el comportamiento (3,5). La afectacion
de la memoria no se presenta al comienzo de la
ACP (1), por lo que el diagnéstico de demencia
al inicio del cuadro no se ajustaria a los criterios
propuestos por el DSM-1V (9).

La ACP es una entidad poco comun (2,3).
Se ha considerado que es un tipo de demencia
presenil (10-12). Al inicio del cuadro los pacientes
refieren sintomas visuales vagos, como ver
borroso, dificultad de situar los objetos en el
espacio, sensaciéon de que los objetos se mueven,
ademds de otras alteraciones en la lectura y
escritura (2,3,6,12-14), la orientacién espacial y el
reconocimiento visual de objetos, rostros y colores
(1-3,5,15). Estas manifestaciones visuoperceptuales
sobresalen de tal manera que el individuo se
comporta mas como si estuviera ciego que como
si estuviera demente (3). Debido a estos sintomas
los pacientes consultan primero al oftalmélogo
(2,3).

La degeneracién de la corteza de asociacion
visual genera una disfuncién visuoperceptual
progresiva (11), que se acompafia de elementos del
sindrome de Balint (simultagnosia, ataxia Optica
y apraxia optica) (2-4) y elementos del sindrome
de Gerstmann (acalculia, desorientacién derecha-
izquierda, agnosia digital y agrafia) (2-5), ademas
de alexia, apraxia ideacional y del vestir y afasia
transcortical sensorial (2,5,16,17). Dado que esta
alteracion es de naturaleza progresiva, poco a poco
aparecen trastornos en otras areas cognitivas y
finalmente una demencia (10,18,19). La acalculia
es una alteracion de aparicion relativamente precoz
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(2,20,21) y es probable que esté mas afectada que
otras habilidades cognitivas (20). Mackenzie propone
una clasificacién de la ACP en dos sindromes
especificos. El primero se relaciona con dafios en la
via de asociacién occipito-temporal presentindose
con agnosia visual, agnosia topografica, alexia,
prosopagnosia y componentes del sindrome de
Gerstmann y el segundo se relaciona con dafio en
la via de asociacién occipito-parietal caracterizado
por alteraciones visuoespaciales, agrafia, apraxia
ideomotora y componentes del sindrome de Balint.
(16). Las apraxias, ideomotora, ideacional e incluso
del vestir, también pueden ser un sintoma inicial
de la ACP (2,5,22). Peretz plantea la distincion de
dos sindromes con caracteristicas clinicas diferentes
al inicio del cuadro, el primero con predominio
visoespacial y el segundo con mayor compromiso
apraxico (22).

Lla ACP es un sindrome con sustratos morfolo-
gicos diferentes (2,3). En los estudios postmorten,
la patologia méas comunmente encontrada son
placas seniles y ovillos neurofibrilares, es decir la
histologfa cardinal de la EA (2,3,9,10,18,19,23-25),
en un estudio reciente publicado por Alladi y cols.
demostraron que de siete casos de ACP analizados
posmorten, el 100 por ciento de éstos presento los
hallazgos tipicos de la EA (26). En estos casos, la
mayor densidad de estas lesiones se encuentran en
las areas de asociacion visual, y los 16bulos parietales
(2,3,18,25,27). Al comparar estos hallazgos con los
tipicos de la EA, se encuentran algunas diferencias
estadisticamente significativas (2), por ejemplo en
los casos de ACP se encuentran mayor densidad
de lesiones en las cortezas visuales primarias y
de asociacién con respecto a la EA tipica, y hay
menor densidad de lesiones en el hipocampo
y en el subiculo. (2,28). Otros trastornos que
pueden producir un sindrome clinico similar
son la degeneracién corticobasal (5,6), la gliosis
subcortical progresiva (3,5,0,10), la enfermedad por
priones (3,6,29) y la combinacién histolégica de
Enfermedad por Cuerpos de Lewy y EA (2,0), al
respecto, se ha reportado en la literatura, que éste
hallazgo histolégico se correlaciona con una clinica
de ACP, alucinaciones visuales, parkinsonismo,
alteracion del suefio REM y mioclonias. (2, 25). Esto
ultimo es importante, dado que se ha reportado
que hasta el 25 por ciento de los pacientes que

cumplen los criterios diagnésticos de ACP presentan
alucinaciones (25). Ademis, en el estudio publicado
por Josephs et al. de una serie de 59 pacientes con
ACP, 13 de éstos presentaban alucinaciones visuales
y a los dos aflos de seguimiento, éstos pacientes
cumplieron con los criterios de Demencia con

Cuerpos de Lewy probable (25).

En las imagenes por RMN en pacientes con
ACP se ha documentado la presencia de atrofia
bilateral de la sustancia gris parietal, occipital y
posterior de los I6bulos temporales y preservacion
de los hipocampos, lo cual permite diferenciar
la ACP y la EA (4). También se ha reportado en
los estudios de imagenes funcionales, un patrén
de disminucién de la perfusiéon afectando las
mismas regiones (25). En estudios recientes se
ha encontrado que los pacientes que presentan
ACP y alucinaciones visuales tienen un patrén
imagenoldgico que los diferencia de los pacientes
con ACP sin alucinaciones visuales, dado que fuera
de la afectacién de las cortezas occipitoparietales,
presentan mayor compromiso de una red de
estructuras que incluyen: el talamo, el hipotalamo, el
nucleo lentiforme, el mesencéfalo y el prosencéfalo

basal (25).

Los tres casos presentados son similares entre
si, cumplen los criterios diagndsticos propuestos
de ACP (no validados) (2,10) y su manifestacién
clinica es acorde con lo descrito en la literatura
(Tabla 1). Todos los pacientes tienen un inicio
presenil (<65 afios) y desarrollaron simultagnosia y
acalculia, lo cual es reportado como los hallazgos
mas frecuentes. Dos de los pacientes desarrollaron
apraxia ideacional precozmente casi a la par con
los sintomas visuoespaciales, sin embargo, ningin
paciente presenté como manifestacioén inicial
apraxia, y ninguno de los pacientes presentd
alucinaciones visuales. Todos los casos fueron
comprobados con neuroimagenes donde se
confirmé la sospecha clinica de afectacién
parietooccipital bilateral predominante. De esta
manera se puede justificar la importancia de aclarar
los sintomas iniciales del cuadro neurodegenerativo
con el fin de establecer un diagndstico temprano,
ya que la ACP es una demencia focal con
manifestaciones clinicas propias que la diferencian
de otros tipos de demencias degenerativas.

Atrofia cortical posterior: descripcion clinica y neuroiméagenes de tres casos



TABLA 1. SIGNOS Y SINTOMAS EN FASES INICIALES EN TRES
cAsos DE ACP.

Caso1 |Caso2 | Caso 3
Edad de inicio 60 50 50
Desorientacion espacial ++ +++ +++
Simultagnosia +++ ++ 4+
Ataxia optica ++ + -
Apraxia ocular ++ - -
Sindrome de Balint ++ - -
Acalculia primaria ++ +++ +++
Desorientacion derecha - ++ ++
-izquierda
Agnosia digital S - ++
Agrafia = 5 -
Sindrome de Gerstmann - - -
Alexia ++ + et
Prosopagnosia = ++ .
Apraxia constructiva +++ +++ +++
Apraxia ideacional ++ - S,
Apraxia ideomotora - > -
Apraxia del vestir = - ++
Anosognosia = - ++
Amnesia anterégrada + o -
Alteraciones del = - R
comportamiento
Disfuncion ejecutiva - - -
Alteraciones del lenguaje - - -
Alucinaciones visuales - = =
Pakinsonismo - o -
Alteracion leve + Alteracion moderada ++ Alteracion
severa +++ Ausencia de alteracion -
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