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2006
Varón de 46 años
Inicio de la clínica, marcada por un significativo cambio en su comportamiento.
Pasa de ser una persona responsable en el contexto personal-familiar y laboral, a 
mostrarse desinhibido y con una deficiente capacidad de valoración de las 
consecuencias de su comportamiento.
Su comportamiento pasa a tener rasgos pueriles , de desinhibición (gestos, bromas 
fuera de contexto, etc.),  persistencia en actividades (ver repetidamente un programa 
de TV) y en ciertas pautas de comportamiento 

La esposa, desconcertada,  decide esperar ante la posibilidad de que se trate de una 
situación pasajera.

2008

Consulta inicial con su CSM, donde considerando que se trata de un episodio 
hipomaniaco, se  le pauta tratamiento con olanzapin a y clonazepam. La TC de 
cráneo evidencia la presencia de signos de atrofia cortical.
Es remitido al S. Neurología del HUCA 

Resumen de historia 
clínica
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I. Criterios esenciales

• Inicio insidioso y progresión gradual

• Trastorno precoz de la conducta social y de 
relación interpersonal

• Alteración precoz de la capacidad de 
autorregulación de la conducta personal

• Superficialidad e indiferencia emocional 
precoces

• Anosognosia precoz

Demencia frontotemporal
v. conductual

Neary et al .Neurology, 1998;51: 1546
SEN : Guia en demencias
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Evolución

• Deterioro progresivo cognitivo y conductual 
precisando altas dosis de neurolépticos para su 
control, con efectos secundarios severos de tipo 
extrapiramidal

• Última  revisión enJunio-09: MMSE:11/30. Eufórico, 
infantil, perdida de intereses (coche, dinero), precisa 
ayuda para vestirse, afeitarse,... Síndrome 
extrapiramidal acinético-rígido. Severa hipofonía. No 
tenía fasciculaciones ni déficits motores. No limitación 
de la mirada vertical

• Ingresa en su hospital en Mayo-2010 por neumonía 
por aspiración. Dependencia para ABVD, Sindrome 
acinético-rígido,Incontinencia, Mutismo, Disfagia 
severa. Exitus 
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Negativo para placas 
seniles: PAM (-)
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¿qué proteínas no identificadas estaban ubicuitinizadas en un 10% de las 
demencias frontotemporales TAU (-) UB (+) (Estaba identificada la TDP43)

El gen FUS (Fused in Sarcomas) se describió en 2009 como mutado en 
familias con ELA
Hay asociaciones frecuentes de ELA con FTLD

¿podría ser FUS una de las proteínas buscadas?
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Papel funcional de 
FUS y TDP43





Diagnóstico:

Demencia lobar frontotemporal 
atípica con inclusiones FUS+



Panel inmunohistoquímico 
actualmente en uso:

Proteína Glial Fibrilar Acídica
Proteína neurofilamentosa fosforilada
Proteína neurofilamentosa no 
fosforilada
Péptido betaamiloide
Proteína priónica
Tau fosforilada
Ubicuitina
TDP43
Alfa sinucleína
FUS

AP HUCA Y
BANCO DE 
CEREBROS 
DE ASTURIAS



¿Qué nos falta para empezar con 
el Banco de Cerebros?

Asunción por el Hospital:
Permiso de entrada de los 
cadáveres

Autorización de la Consejería
LIB 14/2007

Propaganda





Neurólogos

Fallece el paciente potencial donante:
Llamada telefónica al Banco

CI: Registro de donantes

hospitales

Domicilios particularesResidencias de ancianos

Va al HUCA en funeriaria concertada, sin 
coste adicional para la familia.
Horario: de 8 a 20

Procedimiento de recogida y almacenamiento en 
condiciones idóneas
Registro en la base de datos
DIAGNÓSTICO

neuropsicólogos

neuroradiólogos

CEIC

Cesión a investigadores

Asociaciones de pacientes


