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NOTA CLINICA

Hallazgos neuropsicologicos y neurorradiologicos en la enfermedad de Pick.
Estudio de tres casos

C. Junqué*, M. Sanchez Turet*, C. Roig** y J. Vazquez**

RESUMEN

Se comentan tres casos de enfermedad de Pick, haciendo énfasis en las exploraciones com-

plementarias de utilidad para el diagnostico.

Palabras clave: Enfermedad de Pick.

SUMMARY

Three patients suffering from Pick’s disease are described, making special emphasis on com-

plementary tests for diagnosis.

Key words: Pick’s disease.

Introduccion

La enfermedad de Pick es una demen-
cia presenil relativamente rara (1/100 res-
pecto a la enfermedad de Alzheimer) (Tis-
sot y cols., 1985) y su diagndstico certe-
ro requiere comprobacion anatomo-pato-
légica. Sin embargo, la exploraciéon neu-
ropsicologica y las técnicas de neuroima-
gen (Kamo y cols., 1987) (tomografia
computerizada y resonancia magnética)
pueden sugerir el diagndstico de proba-
ble enfermedad de Pick.

Desde un punto de vista anatomo-
patoldgico macroscdpico, la E. de Pick
se caracteriza por una atrofia de distri-
bucién lobar con preferencia fronto-
temporal y en general de distribucion asi-
métrica o unilateral (Terry, 1976; Strub
y Black, 1981).

de Barcelona.

Barcelona.

En 1892, Pick observd que los cere-
bros de algunos pacientes que sufrian de-
mencia tenian unas particularidades ana-
todmicas, en concreto le llamo la atencién
el hecho de la presencia de atrofias cere-
brales circunscritas, que podian afectar
selectivamente a un I6bulo cerebral. Es-
tos pacientes, clinicamente, se caracteri-
zaban por una prevalencia de trastornos
de personalidad, los cuales contrastaban
con una relativa autonomia funcional. Sin
embargo, fue Alzheimer quien determi-
no los cambios anatomo-patoldgicos mi-
croscopicos propios de la enfermedad, en-
tre los que destacan la existencia de gran
pérdida neuronal, la presencia de neuro-
nas abalonadas o infladas y de inclusio-
nes neuronales argirofilicas (Tissot y
cols., 1985). La distribucion lobar de la
degeneracion neuronal tiene una prefe-
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rencia clara frontal. La atrofia frontal
pura se evidencia en un 25% de los casos
v la atrofia mixta fronto-temporal en un
34% de los casos. La distribucion hemis-
férica es en general asimétrica, en un 40%
de los casos la preferencia es izquierda,
en un 20% de los casos derecha y en la
proporcién restante bilateral (Strub y
Black, 1981).

Desde un punto de vista clinico, los pa-
cientes con enfermedad de Pick presen-
tan marcados trastornos de la personali-
dad; del humor y de la conducta, con
relativa preservacion de las funciones
superiores (Tissot y cols., 1985). Inicial-
mente, el cuadro de deterioro se presenta
con cambios de humor, en general placi-
dez'y pérdida de la capacidad de irritarse

ante estimulos externos supuestamente.

molestos. La conducta resulta extravagan-
te y se observa inadecuacién social, mo-
vimientos compulsivos y lenguaje con
automatismos y estereotipias verbales.
El paciente evoluciona hacia una pér-
dida total de la actividad y de la inicia-

tiva motora, decremento de su capacidad .

ejecutiva, reduccion del lenguaje, y mar-
cada ausencia de responsabilidades.

Entre las alteraciones conductuales mas
frecuentes cuentan las alteraciones de la
esfera oral: aumento de la frecuencia,
cantidad y variedad de la ingesta de ali-
mentos (bulimia), ingesta de objetos no
comestibles 0 poco comestibles y cambios
en la preferencia de alimentos.

Aparecen ademas cambios en el con-
trol de esfinteres que en fase inicial no
consiste en una auténtica incontinencia,
sino una inadecuacion: orinarse en pu-
blico, en lugares inadecuados (arboles,
coches, etc.), jugar con contenidos feca-
les, etc.

También de forma precoz pueden apa-
recer cambios en la conducta sexual que
en general se manifiestan en forma de in-
cremento de las actividades sexuales auto
v heterdgenas (hipersexualidad), asi como
un cambio en las preferencias (homose-
xualidad) o ausencia total de discrimi-
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nacion por edad, sexo o grado de fami-
liaridad.

Asimismo, se observan cambios en la
afectividad y el humor. Los familiares re-
fieren indiferencia al medio por lo que
respecta a responsabilidades, que contras-
ta con una extrema facilidad en respon-
der de forma rapida, desinhibida y exa-
gerada ante estimulos externos. Los pa-
cientes no tienen quejas subjetivas de nin-
gun tipo y su estado aparenta placidez
y bienestar. La facies acostumbra a mar-
car una sonrisa.

Al igual que la enfermedad de Alzhei-
mer, la enfermedad de Pick es una de-
mencia primaria, irreversible, y no trata-
ble, pero tiene un especial interés debido
a que por sus caracteristicas clinicas, los
pacientes son remitidos frecuentemente a
servicios de psiquiatria con la orientacion
de trastornos afectivos u obsesivo-com-
pulsivos.

Nosotros exponemos tres casos de pa-
cientes con presentacion clinica, explora-
cién neuropsicolégica y hallazgos neuro-
radioldgicos compatibles con la enferme-
dad de Pick.

Caso 1

Paciente varén de 48 afos de edad que
fue remitido inicialmente al Servicio de
Psiquiatria del Hospital de la Sta. Creu
i St. Pau por cambio de conducta que
los familiares interpretaban como depre-
sion. El paciente habia sido despedido de
su trabajo (profesor de una academia de
conduccidn) por propasarse con las alum-
nas y por inadecuacion social (orinar con
la puerta abierta o en las paredes). Los
familiares referfan despreocupacion por
las cuestiones econdmicas y actitud de
retraimiento (no hacia comentarios y se
limitaba a contestar con monosilabos).
Ademas observaban un aumento del ape-
tito (engordo hasta 10 kg en un afio) y
del interés sexual.

La tomografia computerizada (TC)
practicada mostré un aumento del tama-
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Hallazgos

ventricular izquierdo que sugeria una
trofia unilateral, por lo que el paciente
fue remitido al Servicio de Neurologia.
Los analisis realizados a fin de descartar
iemencias tratables resultaron normales.
1 exploracion neuropsicologica demos

ropsi

gicos y en la enfermedad de Pick

tr6 una alteracion selectiva de las funcio-
nes del hemisferio izquierdo: alteracion
de la memoria e inteligencia verbales, ma-
nifestaciones aféasicas (afasia motora
transcortical), siendo normales el razona-
miento no-verbal y memoria no verbal,

— Tomografia computarizada (T.C.) de los pacientes 1, 2 y 3 respectivamente. Notese la marcada
a del cuerpo de los ventriculos laterales en el paciente 1 y la importante atrofia bifrontal del paciente 2

que se refleja en especial por la dilatacion de las astas frontales de los ventriculos laterales
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asi como las funciones visuo-espaciales,
visuo-perceptivas y visuo-constructivas.
Desde un punto de vista lobar, las fun-
ciones parietales (orientacion espacial, lec-
tura, escritura y cdlculo, praxias ideomo-
trices, constructivas y del vestirse) esta-

quierda fronto-temporal. En el corte
sagital (Fig. 2) se observa una atrofia
frontal con preservacion total del cortex
parietal. El paciente evoluciono claramen-
te hacia una progresiva pérdida de las
funciones lingiiisticas hasta un total mu-

l6bulo frontal, con presery

— Resonancia Magnetica del paciente 1. El corte sagital muestra una practicamente selectiva atrofia
ion del parietal y occipital. El corte coronal refleja ademas de la asimetria

ventricular una marcada atrofia del l6bulo temporal izquierdo.

ban preservadas. Se concluia, por tanto,
en la existencia de una atrofia lobar
(fronto-temporal) y hemisférica (hemis-
ferio izquierdo). Practicados tests de in-
teligencia y memoria (WAIS y WMS)
(Wechsler, 1945, 1955), se evidencio una
alteracion selectiva del cociente de inteli-
gencia y memoria verbales, siendo nor-
males el cociente de inteligencia mani-
pulativo, asi como el rendimiento en el
test de las Matrices Progresivas de Ra-
ven (Raven, 1947) y la memoria visual.
La Resonancia Magnética (R.M.) practi-
cada mostr6 una atrofia unilateral iz-

tismo. Las caracteristicas del lenguaje des-
pués de dos anos de evolucién eran de
afasia mixta transcortical (ausencia de len-
guaje espontaneo, repeticion conservada,
ecolalia y comprension alterada). La ina-
decuacion social y las conductas orales
aberrantes se incrementaron. Por el con-
trario, el paciente conservaba indemnes
funciones tales como la orientacioén es-
pacial, la praxia constructiva, capacidad
de copia, dibujo, calculo escrito, y razo-
namiento visuo-espacial. Es decir, las
funciones parieto-occipitales de ambos he-
misferios (Junqué y cols., 1988).



Caso 2

Paciente varon de 60 anos de edad sin
antecedentes de interés, que tras dos afios
de tratamiento por supuesto cuadro de
depresion fue remitido al Servicio de Neu-
rologia. El paciente inici6 la enfermedad
con un cambio de conducta consistente
en abandono del trabajo, de las respon-
sabilidades familiares y retraimiento so-
cial. Este cuadro fue inicialmente inter-
pretado como reactivo a la muerte de la
esposa. Poco a poco, el aumento de la
sintomatologia alerto a los familiares, en
especial al aparecer conductas anémalas
tales como salir desnudo a la calle, mas-
turbarse en publico, consumir alimentos
distintos a los habituales, recoger ba-
suras de las calles y carcajearse ante si-
tuaciones poco adecuadas.

La exploracion neuroldgica resulto ano-
dina y la exploracion neuropsicoldgica ge-
neral (Strub y Black, 1977) mostré una
importante afectacion frontal (alteracion
de las alternancias gréaficas y motoras y
afasia motora transcortical), destacando
la normalidad de las praxias constructi-
vas e ideomotrices, asi como de las gno-
sias visuales.

La TC realizada dos meses después evi-
denci6 una marcada atrofia de los 16bu-
los frontales. En la Fig. 1 se puede apre-
ciar una dilatacion selectiva de las astas
frontales de los ventriculos laterales y una
atrofia frontal bilateral selectiva.

El paciente evolucioné durante dos
afios hacia una progresiva reduccion del
lenguaje espontaneo y progresiva pérdi-
da de la espontaneidad, restando siem-
pre normal la realizacion praxica (pra-
xias del vestir, ideomotriz, constructiva)
v la orientacion espacial, lo cual le per-
mitia una relativa autonomia.

Caso 3
Mujer de 63 afios que es llevada a con-
sulta por cambio de personalidad, con-

ducta y humor de ocho meses de evolu-
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cion. El cuadro debutd con conductas
obsesivo-compulsivas tales como abrir y
cerrar el interruptor de la luz mas de cin-
cuenta veces seguidas, visitar mas de 10
veces al dia a un familiar, balancearse
constantemente contando «1-2-3-4». El
cambio de cardcter consistia en haber pa-
sado de ser irritable y exigente a confor-
mista y placida. Los familiares referian
ademas cambios de conducta alimenticia:
sin antecedentes de haber consumido ja-
mas alcohol, pasé a beber 5 a 7 cerve-
zas/dia, destacando ademads la ingesta
constante de pipas. La paciente abando-
né también todo tipo de responsabilida-
des y actividades domésticas.

La exploracion neuropsicolégica gene-
ral (Strub y Black, 1977) mostr6 una im-
portante alteracion de todas las funcio-
nes frontales, con relativa preservacion
del lenguaje, praxia constructiva ideomo-
triz y gnosias visuales. La T.C. mostrd
una atrofia cerebral muy marcada de pre-
dominio frontal (Fig. 1).

La evolucion en un afo ha sido de pro-
gresivo deterioro, resaltando aun en la
actualidad, la relativa conservacion del
lenguaje y de las praxis.

Discusion

Los tres casos estudiados tienen la pre-
sentacion clinica, los hallazgos neuropsi-
coldgicos y neuroradioldgicos compatibles
con la enfermedad de Pick.

Entre los signos clinicos presentes en
los pacientes estudiados destacan de una
forma muy especial los cambios de con-
ducta, personalidad y humor que se ob-
servan ya desde el inicio del proceso de
deterioro y contrastan con la autonomia
funcional de los pacientes. Los familia-
res de los pacientes afectados coinciden
en que el paciente «no es la misma per-
sona que antes», referencia por la cual
los pacientes son habitualmente remiti-
dos a servicios de psiquiatria.

Parte de la sintomatologia observada
en nuestros pacientes configura elemen-



tos del sindrome de Kluver Bucy, que pre-
viamente han sido hallados en pacientes
con E. de Pick (Poeck, 1985). En los tres
casos hemos observado un cambio en la
conducta oral y alimentaria con hipero-
ralidad, bulimia y pica. La actitud de pla-
cidez y la pérdida de todo tipo de res-
ponsabilidades laborales y familiares es
también una constante observada; por el
contrario los cambios sexuales (hiper-
sexualidad, masturbacion) estan solo
presentes en los dos varones y no en la
mujer.

La exploracion neuropsicoldgica reali-
zada pone en evidencia la existencia de
trastornos de memoria, reduccién del len-
guaje y alteraciones de la secuenciacion
y programacion en los tres casos.

Los trastornos afésicos observados en
nuestros pacientes son esencialmente dis-
tintos a los presentes en la E. de Alzhei-
mer. En dos de los casos (casos 2 y 3)
la afasia tiene caracteristicas de motora
transcortical (ecolalia, reduccién de la
fluencia, estereotipias verbales, con con-
servacion de la repeticion, comprension
y denominacién), el otro caso (caso 1),
el paciente inicia con una afasia motora
transcortical y evoluciona hacia una afa-
sia mixta transcortical (conservando la re-
peticién normal atin cuando el lenguaje
espontdneo era nulo y la comprensién se-
veramente alterada). En los tres casos el
tipo de afasia esta en relacion con la afec-
tacion del 1obulo frontal izquierdo (mo-
tora transcortical), y el componente sen-
sorial del caso 1 probablemente estd en
relacién a la degeneracién temporal iz-
quierda.

Por lo que se refiere a la sintomatolo-
gia ausente, en los tres casos, las funcio-
nes praxicas (praxis del vestirse, ideomo-
triz y constructiva) estén preservadas, lo
cual permite a este tipo de pacientes una
autonomia para la vida cotidiana. El pa-
ciente afecto de enfermedad de Pick, aun
en fases avanzadas de la enfermedad, no
tan sélo puede vestirse, comer solo y cui-
dar de sus cosas, y realizar tareas domés-
ticas, sino que ademds, gracias a su bue-
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na orientacioén espacial, es capaz de des-
plazarse auténomamente por la ciudad.
Este conjunto de funciones preservadas
(parietales de ambos hemisferios) son las
que clinicamente hacen merecer la des-
cripcion de la enfermedad de Pick como
una demencia con relativa preservacion
de funciones superiores. Los pacientes es-
tudiados eran ain capaces de copiar tex-
tos correctamente e incluso hacer calculo
escrito, aun cuando ya presentaban un
total mutismo. En la enfermedad de Alz-
heimer los trastornos préxicos estan pre-
sentes en fases iniciales del proceso (Ro-
sen, 1983).

Sorprende en todos los casos estudia-
dos la selectividad de la atrofia eviden-
ciada en la TC. En el primer caso, la atro-
fia es practicamente unilateral y abarca
los I6bulos frontal y temporal, en espe-
cial este altimo. El caso 2 la atrofia es
selectiva bifrontal y de unas dimensiones
realmente considerables. Finalmente, la
atrofia en el caso 3 es también de predo-
minio bifrontal aunque no tan marcada.
En la enfermedad de Alzheimer los ha-
llazgos de la TC son muy poco especifi-
€0s, en general se observa tinicamente un
aumento del tamafio de los ventriculos
laterales, tercer ventriculo, aumento de
los surcos corticales y de las fisuras sil-
viana e interhemisférica. Las caracteris-
ticas radioldgicas, son pues esencialmen-
te distintas.

Se han descrito también otros casos de
demencia con progresiva afasia y sin de-
mencia generalizada (Mesulam, 1982),
pero a diferencia de los que aqui presen-
tamos, los pacientes no sufrian un dete-
rioro de la conducta y personalidad. Asi-
mismo, en la enfermedad de Alzheimer
se han descrito también asimetrias de pre-
sentacion. Se han evidenciado distintos
subtipos de enfermedad de Alzheimer,
uno que presenta un inicio de sintomato-
logia de hemisferio izquierdo (afasia y
apraxia ideomotriz) uno que presenta un
inicio de hemisferio derecho (apraxia del
vestirse y desorientacion espacial) y final-
mente uno sin predominio (Haxby y cols.,
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1984). Pero, en estos casos se trata de
un predominio y no una selectividad y
el deterioro abarca siempre funciones
procesadas por estructuras temporo-
parietales.

En resumen, nosotros pensamos que
se deberia dedicar mads atencién a la
recogida e interpretacion de datos clini-
cos, neuroradioldgicos y neuropsicologi-
cos para el adecuado diagndstico de pa-
cientes que presentan marcados cambios
de cardcter, humor, personalidad y com-
portamiento; diagnostico que debe ir mas
alla del de «deterioro de tipo orgdnico»
y definirse como probable demencia pre-
senil de Pick o demencia presenil de Alz-
heimer.
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