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Actualmente no existe ningun tratamiento aprobado por agencias oficiales especifico para
el tratamiento de la degeneracion lobular frontotemporal o alguna de sus variantes. La
variabilidad clinica y neuropatologica de los pacientes que se engloban en esta entidad, la
baja frecuencia de cada una de las variantes y la ausencia de biomarcadores validos para
el diagnostico de cada subtipo neuropatolégico dificulta la investigacion farmacologica
etiolégica. En la practica clinica, se utilizan diversos farmacos con la finalidad principal de
paliar las alteraciones conductuales que padecen los pacientes. A nivel no farmacologico,
las intervenciones cognitivas con intencion de obtener modificaciones conductuales han
mostrado resultados pobres, si bien es indispensable ofrecer informacion a la familia
sobre la sintomatologia que pueden presentar estos pacientes para su mejor manejo
domiciliario. En variantes del lenguaje, se realizan intervenciones cognitivas de
reaprendizaje de palabras en la demencia semantica o logopedia en la afasia progresivas
no fluente. En esta presentacion se revisara la evidencia existente sobre la eficacia de
diferentes farmacos o intervenciones. El manejo clinico de la degeneracién lobular
frontotemporal incluye el asesoramiento genético de los sujetos afectados y sus familias,
ya que hasta un 40% de los pacientes presentan historia familiar de demencia. A nivel
genético, es también ésta una entidad heterogénea y mutaciones en al menos cinco
genes identificados pueden causar la enfermedad con un patrén de transmision
autosomico dominante. Las mutaciones en los genes de progranulina (GRN) o proteina
asociada a microttubulos (MAPT) o la expansion del hexanucledtido C4G2 CO9ORF72 son
las alteraciones genéticas mas prevalentes, con fenotipo clinico y neuropatologico y
penetrancia diferentes.
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