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Degeneracion corticobasal: reporte de
un caso

Corticobasal Degeneration: A case report

RESUMEN

Se presenta un caso de Degeneracidn Corticobasal en una paciente chilena de 48
afios de edad. La evolucion clinica fue progresiva, con parkinsonismo (rigidez,
acinesia, alteraciones posturales, disartria), deterioro cognitivo, apraxia del
vestir, apraxia constructiva e hipomimia. Ademads, la paciente presentaba afasia
no fluente. Adicionalmente, fue diagnosticada con Sindrome Depresivo Crénico
(SDC) y Trombosis Venosa Profunda (TVP) de la extremidad inferior izquierda. Se
han descrito varios tipos de enfermedades neurodegenerativas en las ultimas
décadas, las cuales cumplen con distintas caracteristicas patoldgicas y clinicas.
Sin embargo, la diferenciacion de estas, en la practica, es compleja y se necesita
de una apreciacién clinica entrenada, evaluaciones clinicas detalladas,
neuroimagenes y estudios de laboratorio para lograr llegar a un diagndstico
adecuado. Dentro de las principales enfermedades neurodegenerativas que se
presentan con parkinsonismo encontramos las llamadas “taupatias”, que son la
Degeneracion Corticobasal (DCB) y la Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP).

Palabras clave: degeneracién corticobasal, demencia, parkinsonismo, distonia,
disartria, afasia.

ABSTRACT

A case study of corticobasal degeneration in a Chilean 48-year-old female patient
is reported. The clinical course was progressive and included Parkinsonism
(rigidity, akinesia, postural abnormalities, dysarthria), cognitive impairment,
dressing apraxia, constructive apraxia and hypomimia. In addition, the patient
had non-fluent aphasia. Also, the patient was diagnosed with Chronic Depressive
Syndrome and Deep Venous Thrombosis (DVT) of the left lower extremity. In
recent decades, several types of neurodegenerative diseases have been
described. These diseases have different clinical and pathologic features.
However, in practice, it is difficult to differentiate them from one another and, to
reach an accurate diagnosis, advanced medical skills, detailed clinical evaluations
of neuroimaging and laboratory studies are needed. “Tauopathies”, which are
Corticobasal Degeneration (CBD) and Progressive Supranuclear Palsy (PSP) are
among the major neurodegenerative diseases occurring with Parkinsonism.

Keywords: corticobasal degeneration, dementia, Parkinsonism, dystonia,
dysarthria, aphasia.
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Introduccion

La Degeneracion Cortico Basal (DCB) se encuentra
dentro del subgrupo de los parkinsonismos (Labos,
Slachevsky, Fuentes y Manes, 2008). Fue definida por
Rebeiz y su equipo en 1968, cuando utilizé el término
“degeneracion corticodentatonigrica con acromasia
neuronal” para sefialar los hallazgos patolégicos
encontrados en tres pacientes: una atrofia cortical
con extensa pérdida neuronal, gliosis y neuronas
edematizadas que no se tefiian con la mayoria de las
tinciones empleadas (acromasia). Asi mismo, los
pacientes presentaban un inusual compromiso
motor progresivo, con lentitud y torpeza de
extremidades, temblor, postura disténica, rigidez y
desérdenes de la marcha, que evolucionaban a la
muerte en seis u ocho afios (Vélez, Cosentino vy
Torres, 1997).

El cuadro clinico de 1la DCB se inicia
habitualmente entre la sexta y la séptima década de
vida, en forma de parkinsonismo asimétrico y
dificultad para realizar labores habituales de forma
desproporcionada al trastorno motor, debido a la
pérdida de funciones praxicas parietales. En el curso
de la enfermedad se afladen otros déficits corticales
y movimientos anormales, como mioclonias o
distonia. Poco frecuente, pero muy caracteristico de
esta enfermedad es el fendmeno de “mano ajena”,
por el que el paciente pierde la conciencia y el
control del movimiento de uno de sus miembros
superiores, que parece adquirir vida propia
independiente. La memoria y la orientacién
temporoespacial no sufren un deterioro manifiesto
hasta fases avanzadas de la enfermedad (Sanchez,

2010).
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En cuanto a la neuropatologia de la DCB, esta se
encuentra dentro de las demencias cortico-
subcorticales (Labos et al.,, 2008). El depdsito
anormal de tau intraneuronal en la DCB son
acumulos acromasicos en las neuronas (Donoso,
Miranda, Diaz, Silva y Vasquez, 2003).

La pérdida neuronal es mayor en la sustancia
negra y en el cértex frontoparietal. Existe atrofia
cortical mayor en frontal posterior perirolandico y
parietal asimétrico, con afectacion de area motora y
sensitiva. Existe degeneracion secundaria del tracto
piramidal. Hay una intensa gliosis y fibrosis y pérdida
de la arquitectura cerebral. Las neuronas palidas
grandes (acromasia) es lo mas caracteristico. La
sustancia negra muestra una pérdida celular de la
pars compacta moderada a severa, que afecta por
igual a las bandas dorsal y ventral. Unas pocas células
pigmentadas restantes contienen wuna inclusién
levemente fibrilar, redondeada vy débilmente
basofilica, también presente en el locus coeruleus. La
atrofia se caracteriza por una pérdida difusa de
neuronas del manto cortical, ademas de la presencia
de células de Pick. En proporcién a la pérdida
neuronal cortical se observa desmielinizacidon vy
gliosis de la sustancia blanca subcortical subyacente.
Puede objetivarse una atrofia difusa. También hay
pérdida neuronal en el estriado, especialmente en el
putamen, palido, subtadlamo, nucleo rojo, talamo,
tectum y tegmentum mesencefalico (Ezpeleta, 1996).

En la ecotomografia transcraneana (ECO-TC)
usualmente existe hiperecogenicidad tanto de la
sustancia negra como de los nucleos lenticulares, en
tanto que en PSP suele existir hiperecogenicidad
Unicamente de los nucleos lenticulares (Venegas,

Miranda y Silva, 2011).
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Respecto a las alteraciones motoras, la DCB
corresponde a una enfermedad progresiva que se
caracteriza por presentar desérdenes motores como
parkinsonismo  asimétrico, distonia, mioclonia,
apraxia ideomotora, el sindrome de la mano ajena y

demencia, como se menciond antes.

El parkinsonismo asimétrico se caracteriza por
presentar rigidez, bradicinesia, trastorno de la
marcha y temblor, que es habitualmente mas notorio
en una extremidad superior. A medida que progresa
la enfermedad los signos motores se vuelven mas

bilaterales (Méndez, 2000).

Las distonias son trastornos del movimiento en
los que contracciones sostenidas del musculo causan
torceduras y movimientos repetitivos o posturas
anormales. Estos movimientos, que son involuntarios
y a veces dolorosos, pueden afectar a un solo
musculo, a un grupo de musculos (tales como los de
los brazos, las piernas o el cuello) o al cuerpo entero

(National Institutes of Health [NIH], 2012).

Los sintomas iniciales pueden incluir un deterioro
de la escritura después de escribir varias lineas,
calambres del pie y una tendencia a levantar o
arrastrar un pie después de correr o de caminar una
cierta distancia. El cuello puede girar o moverse
involuntariamente, especialmente cuando el
individuo esta cansado. Otros sintomas posibles son
los temblores y dificultades en la voz o en el habla. Es
posible que los sintomas iniciales sean muy leves y se
perciban solamente después de un esfuerzo
prolongado, tension o fatiga (NIH, 2012). Con el
tiempo, los sintomas pueden llegar a ser mas
notorios, extensos y continuos. En la DCB es mas

comun que haya distonia en brazos y de forma
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asimétrica, pero menos comun es que se presente en
cuello y tronco.

Los pacientes evidencian escasa o nula respuesta
a L-dopa, incluso con dosis de hasta 1.000 mg/dia,
fraccionados y administrados con el estémago vacio.
Existe hipostesia de tipo cortical. Puede existir
apalestesia, extincion sensitiva y falla en la
discriminacién de dos puntos. En etapas tardias
aparece disfagia. Poseen inestabilidad postural vy
caidas, lo que diferencia a la DCB de la enfermad de
Parkinson (Donoso, Gonzdlez y Behrens, 2009).

En cuanto a las alteraciones cognitivas, los
pacientes con DCB presentan demencia
relativamente tardia. Generalmente hay mas
compromiso de la funcién ejecutiva, la atencién y el
manejo del espacio (negligencia y apraxia
constructiva) que de la memoria. Con menor
frecuencia puede encontrarse afasia, apraxia del
habla, fallas en el seguimiento ocular y apraxia de la
mirada. Pueden existir trastornos del suefio, como es
el caso del trastorno conductual del suefio REM
(Donoso et al., 2009).

El tipo de afasia que se da en estos pacientes es
de naturaleza no fluente, pero en ocasiones es dificil
distinguirla, ya que ademds puede presentarse
disartria (Donoso et al., 2003).

La demencia que muestran estos pacientes es de
tipo frontal-subcortical, ya que el defecto en la
funcion ejecutiva y los trastornos de la afectividad
son mas pregnantes que las fallas de la memoria,
suele existir concretismo, aplanamiento o pobreza
afectiva, lentificacion y la tendencia a perseverar
(Donoso et al., 2003).

Las alteraciones de conducta pueden ser mas

tardias, pero paulatinamente se establece un
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sindrome frontal, con apatia y descuido. El correlato
anatémico es una atrofia de la corteza parietal y de
los ganglios basales de un hemisferio. No se sabe por
qué en algunos casos compromete el derecho y en
otros, el izquierdo. Predomina la apatia y, en
ocasiones, puede haber euforia. Puede existir
anosognosia, fallas en atenciéon y concentracién,
acalculia y negligencia espacial (Donoso et al., 2009).

Los pacientes con DCB pueden presentar el
sindrome de Balint que consiste en un grupo de
sintomas visuales caracterizado por agnosia y ataxia
Optica. El paciente experimenta nistagmo, o pérdida
del control de los movimientos oculares, con pérdida
simultdnea de la capacidad perceptiva. El paciente
puede empezar a seguir un objeto en movimiento,
pero luego lo pierde. La causa es una enfermedad
bilateral de las dreas temporoparietales del cerebro

(Robertson, 2003).

Presentacion del caso

Los antecedentes han sido adquiridos a través de
la ficha clinica de la paciente y de los datos de
evaluaciéon neurolégica y neuropsicolégica del
Hospital Clinico de la Universidad de Chile.

Se trata de una paciente de sexo femenino, de
nacionalidad chilena, con 48 afios de edad, 12 afios
de estudios, con antecedentes de enfermedad de
Alzheimer por parte de su abuela y antecedentes de
esquizofrenia por parte de su madre. Se evalua en
marzo del 2012 donde se presenta con antecedentes
de sindrome depresivo crénico, en tratamiento hace
un afio con Sertralina, y para la fecha con Lexapro 10,
Clonazepam 0,5 mg y Aripiprazol 5 mg.

Un mes antes de la evaluacion se le diagnosticé

trombosis venosa profunda en la extremidad inferior

Revista Chilena de Fonoaudiologia * ISSN 0719-4692 * Volumen 14, 2015

Gomez, J.

izquierda, la cual ha sido tratada con Neosintrom.
Cerca de seis meses antes de la evaluacion,

presentd dificultades a nivel de habla y lenguaje,

episodios en los que olvidaba lo que estaba diciendo

y las palabras, y segun la familia también tenia

problemas de memoria, lo que la llevd a trabajar

menos. En ocasiones presenta episodios donde
confunde su imagen en el espejo y muestra
dificultades para vestirse. Segun su hija manifesté
alucinaciones visuales. Por un episodio de angustia
decide dejar de trabajar.

Al examen neuroldgico presentd los siguientes
aspectos:

* Hipomimia.

* Rigidez axial.

* Bradicinesia bilateral simétrica.

* Rigidez apendicular.

¢ Dificultad en la marcha.

¢ Disartria donde destaca hipofonia.

* En cuanto al lenguaje es capaz de nominar,
comprender vy repetir, destacan parafasias
fonéticas y, en menor grado, semanticas.
Presenta escritura con micrografia y no es capaz
de escribir una frase.

* En cuanto al test de MoCA presenté: orientacién
temporoespacial: 6/6; codificacion: 2/5y 4/5; en
evocacién: 2/5y 4/5. En fluidez fonética logré 10
palabras. En cuanto a las capacidades
visoconstructivas no logré copiar el cubo ni

hacer un reloj.

Estos antecedentes son sugerentes de
parkinsonismo, por lo que es diagnosticada con
deterioro cognitivo y posible DCB.

Se dejan indicaciones de suspender Aripiprazol, e

iniciar con Grifoparkin, Quetiapina y Lexapro.
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Se realiza una nueva evaluacion en abril del 2012,
instancia en la cual presenté el examen de ECO-TC
gue mostré hiperecogenicidad de la sustancia negra.
Presentd un estudio serolégico normal, el RM de
cerebro evidencié atrofia global. Normosmia y suefio
normal.

La paciente mejoré desde el punto de vista
motor, donde se mostré mas agil, pero se mantuvo la
hipomimia, rigidez e hipocinesia, por lo que se le
indica aumentar la dosis de Grifoparkin a 1.000 mg.

Se mantuvieron las alteraciones

visoconstructivas, de habla y lenguaje. Se mantiene

el diagndstico de degeneracion corticobasal.

Comentarios finales

La DCB es una enfermedad neurodegenerativa
compleja y de dificil diagndstico, debido a su
variabilidad de presentacidon y superposicién con
otras enfermedades neurodegenerativas. Se
necesitan evaluaciones especificas neuropsicoldgicas
y neurolédgicas, ademas de una confirmacién
anatomopatoldgica. Suele confundirse con la
enfermedad de Parkinson, paralisis supranuclear
progresiva o demencia frontotemporal, en etapas
avanzadas de la enfermedad. Se diferencia de estas
enfermedades por ser un parkinsonismo asimétrico
con el sindrome de la mano ajena y, en ocasiones,
por presentar el sindrome de Balint, sin el
compromiso de la mirada vertical caracteristico de la
PSP. No presenta mejorias con tratamiento de L-
dopa.

Sugieren el diagndstico de DCB: el parkinsonismo
presente en el paciente, la rigidez apendicular, la
afasia no fluente, la disartria, alteracion

visoconstructiva, la atrofia global de cerebro y la
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hiperecogenecidad de sustancia negra en ECO-TCy el
poco efecto producido por el tratamiento de L-dopa.

La anatomia patolégica de 1la DCB es
caracteristica. En la mayoria de los casos existe una
atrofia frontoparietal asimétrica, con palidez de la
sustancia negra. El compromiso cortical
generalmente compromete a las circunvoluciones
precentral, frontal inferior, poscentral alta y parietal
rostral e inferior. También existe atrofia de los
ganglios basales, especialmente putamen y globus
pallidum interno. Actualmente se describen tres
lesiones tau-positivas tipicas: neurofilamentos
anormalmente fosforilados en las neuronas
acromaticas, placas astrociticas tau-positivas e
inclusiones tau-positivas en oligodendroglias. En
cuadros de larga evolucion la atrofia puede ser
relativamente simétrica, a pesar de la asimetria
clinica (Donoso, 2003).

El tratamiento de la enfermedad estd enfocado a
enlentecer el progreso de la demencia y de los
trastornos motores que presenta, tratando de
alivianar la carga a la familia.

El rol del fonoaudidlogo en este tipo de patologia
es la deteccidn, evaluacién, diagndstico, tratamiento
y educacién de los adultos con desérdenes cognitivo-
comunicativos asociados con la demencia, ademas
de mantener las funciones de comunicacién durante
la mayor cantidad de tiempo posible y entregar
estrategias de comunicacidon para el paciente y el
entorno en el cual se desarrolla, trabajo indirecto a
través de modificaciones del medio ambiente, el
desarrollo de rutinas, actividades terapéuticas, y la
capacitacion de los cuidadores.

Es importante una evaluacién integral del

paciente con demencia que conduzca a un
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diagndstico diferencial adecuado, ademas de
proporcionar informacion acerca de la capacidad
cognitiva y comunicativa, con factores de prondstico
positivo como la habilidad para dar respuesta a
sefiales, para leer, capacidad de seguir instrucciones
simples y la competencia conversacional que
demuestren la viabilidad de la intervencidn, ya que
con ello es posible decidir si el paciente tiene el
potencial de beneficiarse con la intervencién, ya sea
de forma directa o indirecta (Hernandez, 2010).

A medida que evoluciona la enfermedad, pueden
aparecer otras dificultades a nivel motor como la
disfagia, por lo que es importante comenzar a
trabajar la funcidn deglutoria del paciente apenas se
detectan dificultades de alimentacién. La prevencién
y el tratamiento de la disfagia estan enfocados en
estrategias de compensacion como cambios
posturales, la consistencia del alimento, el volumen
del bolo, maniobras deglutorias y manejo ambiental;
y estrategias de reactivacion como la estimulacién
termal, programa de ejercicios musculares de la
cavidad orofaringea, control y manipulacion del bolo

alimenticio.
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