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RESUMEN

La prevalencia de la demencia, oscila entre 4,5 y 18,5
%,; las cifras inferiores, se sitdan en los paises
subdesarrollados. Estudios desarrollados en Cuba,
muestran aproximadamente un 10 % para mayores de
60 afios, lo que hace considerar la demencia como un
problema de salud de considerable importancia. En tal
sentido, la existencia de una guia practica para el
diagndstico etiologico de la demencia, resulta ser un
instrumento de incalculable valor. Este estudio abarca
los diversos criterios para llegar al diagndstico del
sindrome demencial, asi como de las enfermedades que
pueden provocarlo, antecederlo, o acelerarlo. Se
plantean cifras, y una serie de valoraciones acerca de la
demencia, el deterioro cognitivo ligero, la enfermedad de
Alzheimer, la demencia Vascular, la demencia por
cuerpos de Lewy y la demencia frontotemporal, asi como
otros tipos de demencia.
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ABSTRACT

Dementia prevalence is between 4,5 and 18,5%, the
inferior numbers are in the underdeveloped countries.
Studies carried out in Cuba, shows approximately a 10%
for more than 60 year old persons, what makes consider
dementia as a health problem of huge importance. That
is why the existence of a practical guide for its etiological
diagnosis is of supreme necessity. This study engulfs
diverse criteria to reach the diagnosis of dementia
syndrome, as well as the diseases that may cause it,
foretell it or accelerate it. Numbers are presented, and a
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series of valuations about dementia, the slight cognitive
aggravation, Alzheimer disease, vascular dementia,
dementia by Lewy bodies, and front temporal dementia,
as well as other kinds of dementia.

Keywords: Dementia; Alzheimer Disease; Dementia

Vascular
INTRODUCCION

En los paises desarrollados, la poblacion mayor de 60
afios representa, casi siempre, mas del 10% de la
poblacion; es por eso que la demencia ha ganado
espacio, progresivamente en la atencion de Ila
comunidad cientifica’®, sobre todo, si tenemos en cuenta
gue ha llegado a situarse en el tercer lugar, en costos
sociales y econdmicos a nivel mundial y que se comporta
como la cuarta causa de muerte en paises como EE.UU.,
Japon, Espafia y Suiza, superada solamente por las
enfermedades cardiovasculares, el cancer y la
enfermedad cerebrovascular ?. En el afio 2000, en
Europa, se calculaba que por cada paciente demente,
existian 69 personas en edad laboral, pero de acuerdo a
las tendencias de crecimiento de la demencia y del
crecimiento poblacional, se considera que para el 2050,
esta razon seréa de 21:1. ®

Mientras en los paises desarrollados se emplean grandes
sumas en investigaciones sobre la demencia, en algunos
paises de menor desarrollo econdémico esta es
estigmatizada y los pacientes que la sufren, pueden ser
privados de cuidado residencial y de la admision
hospitalaria “®; incluso, se ha demostrado que la
prevalencia de la demencia, es superior en paises
desarrollados, con respecto a los del tercer mundo®®?,
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lo que pudiera relacionarse con un subregistro por
causas diferentes, como la falta de accesibilidad a los
servicios especializados, dificultades en el diagnostico,
etc.

Los cuidadores de pacientes con demencia, sufren de
una elevada tension psicolégica, social y econdémica, que
constituye en sf, un problema de salud mundial **'? y
gue requiere una atencidn consecuente, pues se trata de
sujetos laboralmente dtiles, que contribuyen con la
situacion econdémica de la sociedad; ademés, es
importante no olvidar su derecho a la salud.

Las estimaciones de prevalencia del sindrome demencial
varian segun el pais; desde un 4,5 % en Japén, hasta un
18,5 % en Escandinavia, para mayores de 60 afios ¥,
nuestro pais parece ser de los que cuenta con cifras
considerables, puesto que en un estudio realizado en
1998, la estimacion de la prevalencia del sindrome
demencial, en los mayores de 60 afios, del municipio
Marianao fue de 8,2 %, con un intervalo de confianza del
95 %; con una variaciéon que oscilé entre 6,2 % y 10,42
%; en el Municipio Bauta la prevalencia del sindrome
demencial fue superior, 11,2%"°; hay que contar con que
para el afio 2025 uno de cada cinco cubanos tendra 60
afios, 0 mas y la expectativa de vida el nacer es de
aproximadamente 75 afios®®. Si bien se han publicado
trabajos, en Cuba, sobre la epidemiologia de la
demencia, nuestro pais se reconoce como representante
del inmenso grupo de paises con una total, o casi total
ausencia, de estudios confiables que definan incidencia y
prevalencia de este flagelo®”. La experiencia cotidiana,
demuestra que el primer obstaculo aparece en el
diagndstico; por ello, el presente estudio, pretende a
modo de guia préctica y actualizada, facilitar el proceso
gue constituye el diagnéstico de un paciente con
demencia.

DESARROLLO

Sindrome demencial

El diccionario de la Real Academia Espafiola, define el
término demencia como “locura, trastorno de la razén” y
en otra de sus acepciones, como “estado de debilidad,
generalmente progresivo y fatal de las facultades
mentales”. Existen multiples definiciones, cuya busqueda
rebasaria el objetivo que perseguimos, pues para el
diagnostico de la demencia como sindrome, basta con el
dominio de los criterios actuales. Aunque no Unicos, los
criterios del Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders, 4" edition (DSM 1IV)™®| son los mas utilizados
desde su aparicibn en 1994 y se expresan a
continuacion:
Demencia: Déficit cognitivo multiple que incluye:
Alteracion de la memoria
Alguno de los siguientes:

Afasia

Apraxia

Agnosia
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Déficit de capacidades ejecutivas

Alteracién en actividades ocupacionales y/o sociales
Déficit con respecto a la situacién previa

Evidencia clinica, o de laboratorio, de trastorno
organico

Las alteraciones anteriores no aparecen, exclusivamente,
en el curso de un delirio.

Puede ser (til, sobre todo en la atenciéon primaria, la
utilizacibn de examen del Estado Minimo Mental de
Folstein®®, para pacientes capaces de responder y de
esto no ser posible, el Test del Informador®. Ambos
son de amplia difusion y conocimiento en el ambito

biomédico y los interesados podran localizarlos
facilmente.

Deterioro cognitivo ligero

Existe una “zona de transiciébn” entre el estado de

normalidad cognoscitiva y la demencia, que se ha
denominado prédromo de demencia, demencia
incipiente, deterioro de memoria aislado y el mas
aceptado Ultimamente, deterioro cognitivo ligero®?
(DCL). Algunos estudios han demostrado, que los
pacientes que sufren de este proceso, poseen un riesgo
elevado de desarrollar enfermedad de Alzheimer, en
pocos afios, aunque debe sefalarse que no todos tienen
dicha evolucién®*29,

El DCL refleja un estado de funcién cognitiva anormal,
gue no compromete las actividades de la vida diaria, lo
suficiente como para cumplir criterios de demencia. Este
proceso se ha reconocido desde hace mucho tiempo; en
1962, se le denominé “olvido benigno de la
senescencia”®, pues se consideraba un elemento
normal del envejecimiento®?”; luego se demostré que
este grupo de pacientes, tiene una tasa de evolucion
anual a la demencia superior a un 10% con lo que ha
alcanzado interés cientifico®®3,

Existen cinco criterios que ayudan en el diagnostico del
DCL, pero han sido elaborados en funcion de aquellos
casos que tienen un trastorno fundamentalmente
mnésico, lo cual no ocurre siempre.

Criterios para el diagnéstico de DCL®Y

-Trastorno de la memoria, referido preferentemente por
un informante.
- Cognicion general esencialmente normal.
- Actividades de la vida diaria ampliamente normales.
- Trastorno objetivo de la memoria de acuerdo a la edad
del paciente.
e No es demente.
Recientemente se ha reconocido una division funcional
@D del DCL, que lo divide en tres tipos y propone las
posibles evoluciones de cada uno, dentro del
diagnostico de demencia, o el envejecimiento normal.
Debido a que, aproximadamente, el 80,5% de los
pacientes con DCL, se convertiran en dementes en 6
afios®, representan un grupo de elevado riesgo con
respecto al resto de la poblacién, lo cual aln esta sujeto
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a controversias.

Ademas de los criterios para el diagndstico de DCL, ya
mostrados, una de las mas aceptadas, es la escala CDR

Tabla 1. Heterogeneidad clinica del DCL

Tipo de DCL | Probable evolucion
DCL de tipo | Enfermedad de Alzheimer
amnéstico

DL de domi- | Enfermedad de Alzheimer

Demencia vascular
Envejecimiento normal

nio multiple

DL de domi- | Cemencia frontotemporal
nio dnico no | Demencia por cuerpos  de
amnasico Lenwny

afasia primaria progresiva
Enfermedad de Alzheimer

(Clinical Dementia Rating)®®, la cual establece una
gradacion del 0 al 3, para medir el nivel de demencia y
para puntajes de 0,5, se plantea el diagnostico de DCL;
ciertamente, sus resultados carecen de especificidad.

No se ha comprobado cientificamente, la conveniencia
de utilizar algin tipo de tratamiento especifico en estos
pacientes, pero por muchas razones, como la
planificacion de programas de salud, la organizacion
familiar, los reajustes laborales, etc., es importante el
diagndstico temprano del DCL.

Enfermedad de Alzheimer

La enfermedad de Alzheimer (EA), prevalece dentro del
grupo de las enfermedades que producen demencia,
pues ocupa entre el 50 y 80% de los casos, cifras que
también incluyen a Cuba ? %% Se ha calculado que el
coste directo e indirecto, de servicios médicos y sociales
de esta enfermedad, supera los $100 billones
anualmente ©7,

Aunque es una de las enfermedades mas estudiadas
actualmente, no se han encontrado evidencias concretas
sobre su origen, al menos en la mayoria de los casos; se
han demostrado algunos factores genéticos en los
cromosomas 1, 14 y 21, que transmiten la EA, de forma
autosémica dominante, pero esto se reporta solo en el
5% de los casos ©®®. Otro factor de riesgo para
desarrollar la EA, es el alelo e4, una de las tres formas
alélicas (e2, e3 y e4) del gen de la apolipoproteina E, si
bien no es necesario, ni suficiente®.

Algunos factores de riesgo vascular, como la diabetes, la
cardiopatia isquémica, la hipertension arterial y el habito
de fumar, también estan reconocidos como tal, para la
EA “O,

El cerebro de pacientes con la EA, muestra una marcada
atrofia que tiende a respetar el polo occipital, pero
afecta todo el resto de la corteza; también hay atrofia
selectiva del hipocampo y la amigdala que marca el
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ensanchamiento del cuerno temporal, del ventriculo

lateral “®. Microscépicamente definen la EA, la presencia

de placas neuriticas y ovillos nerofibrilares, los cuales no
son exclusivos para esta enfermedad y se componen de

Pg?teina Beta- amiloide y proteina Tau respectivamente

4.

Para el diagndstico de la EA, existen varias propuestas; a

continuacion, se muestran la del DSM- 1IV®® y luego, los

méas empleados del NINCDS-ADRDA“® (National

Institute of Comunicative Disorders and Stroke and

Azlheimer Disease and Related Disorders Association):

Criterios del DSM-IV para el diagnéstico de

enfermedad de Alzheimer:

- Inicio gradual y deterioro progresivo de las funciones
cognitivas, partiendo de un nivel superior y
constituyendo un trastorno de las funciones sociales y
ocupacionales.

- Alteracién de la memoria reciente y al menos una de
los siguientes:

- Trastornos del lenguaje.

- Dificultades para encontrar las palabras.

- Trastornos de la praxia.

- Trastornos del procesamiento visual.

- Agnosia visual.

- Trastornos constructivos.

- Disfuncién ejecutiva,
abstracto y concentracion.

- Las deficiencias cognitivas no son debidas a otras
enfermedades psiquiatricas, neuroldgicas, o sistémicas.

- Las deficiencias cognitivas, no ocurren definitivamente,
en el contexto de un delirio.

Criterios del NINCDS-ADRDA para el diagnostico de
enfermedad de Alzheimer:

incluyendo  razonamiento

Enfermedad de Alzheimer probable:

1. Demencia establecida por el examen clinico y
documentada por el examen minimo del estado
mental u otras pruebas similares.

2. Evidencia de déficit en 2 0 mas éareas de la cognicion.

3. Deterioro progresivo de la memoria y otras funciones
cognitivas.

4. No hay trastornos de la conciencia.

5. Comienzo entre los 40 y 90
frecuentemente después de los 65.

6. Ausencia de enfermedad sistémica y de otras
enfermedades cerebrales, que pudieran producir los
trastornos mencionados.

Enfermedad de Alzheimer posible:
1. Demencia establecida.
2. Variaciones en el comienzo o en el curso clinico.

3. Presencia de enfermedad sistémica, o de otra
enfermedad cerebral capaz de producir demencia,
pero que no se considere causa de la misma.

afios, mas
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Enfermedad de Alzheimer definida:

1. Presencia, ademas del cuadro clinico tipico, de
evidencia histopatolégica obtenida por biopsia, o
necropsia.

Hay una serie de sintomas, que pueden ser importantes
para sospechar la EA, cuando todavia se encuentra en
estadios tempranos. En el plano cognitivo: pobre
rememoracion de informacién recientemente adquirida,
memoria remota relativamente conservada, dificultades
para nombrar los objetos y personas (disnomia),
disminucion de la fluencia verbal, extravio de objetos,
dificultades para conducir vehiculos; en el plano
conductual: ilusiones, depresién, insomnio; en el plano
neuroldgico: agrafestesia y signos de liberacion frontal,
como el reflejo de chupeteo, reflejo palmomentoniano y
reflejo de Hoffman. Cuando la enfermedad evoluciona,
se va conformando un cortejo sintomatico muy rico que
hace mas facil el diagnostico.

Demencia vascular

La mayoria de los autores consideran que, en la practica,
la demencia vascular (DV) existe cuando, en el contexto
de wuna enfermedad cerebrovascular, hay una
discapacidad cognitiva que va mas alla del
estrechamiento en el desempefio de una Unica categoria
intelectual “?; pero realmente el concepto de DV, se
enriguece con el advenimiento del término deterioro
cognitivo vascular (DCV), que abarca un rango temporal
mas amplio, desde el inicio de los sintomas, aunque no
se cumplan criterios de demencia, por tanto esta
hermanado con el de DCL, pero es mas especifico en
cuanto a etiologia “ “®. En cualquier caso, parece mas
correcto hablar de DCV, que abarcaria un amplio
espectro clinico, desde pacientes de “alto riesgo” sin
déficit cognitivo establecido, hasta pacientes con déficit
cognitivo grave “7,

En la DV se pueden diferenciar formas clinicopatolégicas
corticales y/o subcorticales, sobre la base de Ila
localizacion y el tipo de las lesiones vasculares.
Clasicamente se diferencian dos formas de presentacion
clinica: de gran y de pequefio vaso. La secundaria a
“enfermedad de gran vaso”, generalmente deriva de
infartos corticales, en localizaciones estratégicas (I6bulo
frontal, hipocampo, giro angular, I6bulo parietal) y da
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lugar a un sindrome demencial cortical multifocal. La
secundaria a “enfermedad de pequefio vaso”, incluye
otras entidades clasicas como la enfermedad de
Binswanger, el estado lacunar y los infartos subcorticales
en localizaciones estratégicas (tdlamo, nucleo caudado,
capsula interna) y da lugar a un sindrome clinico de
afectacion subcortical. Ambas formas difieren
significativamente en su evolucién y pronéstico y
posiblemente en esta heterogeneidad, radiquen las
dificultades diagnosticas que en lo adelante
comentaremos.

La DV, tras la EA, constituye la segunda causa de
demencia en la sociedad occidental y representa
aproximadamente un 18% de los casos en algunos
estudios “®*? no obstante hay sospechas cientificas, de
gue muchos casos de DV, son clasificados actualmente
como EA, lo cual contribuiria a aumentar la frecuencia de
la EA y disminuir la de DV ©®°Y: frecuentemente, las
mayores variaciones que se producen entre los datos de
prevalencia, aportados por los diferentes estudios, se
deben al tipo de criterios que se han empleado para el
diagndstico®? 53,

Luego de hacer un analisis de los criterios disponibles,
proponemos para su empleo, en nuestro medio, los
criterios de NINDS-AIREN (National Institute of
Neurological Disorders and Stroke-Association
Internationale pour la Recherche et I'Enseignement en
Neurosciences)® y los de ADDTC (California Alzheimer’s
Disease Diagnostic and Treatment Centen“?. Esta
seleccion se ha basado en el acuerdo interobservador, la
especificidad y la sensibilidad; la seleccion de pacientes
con DV, debe basarse en hallazgos de neuroimagen,
pues son estos los mas consistentes y pueden ser
apropiados para trabajos multicéntricos®> 9. Es
necesario sefialar que la sensibilidad de estos criterios
(Tablas 2-1, 2-2, 2-3), es muy cuestionable y que esta
demostrado, que con su empleo hay una cantidad,
aproximadamente de un tercio, de pacientes con DV,
detectada durante la necropsia, que no cumplian con los
criterios de la enfermedad antes de morir®”®®; es por
ello, que existe actualmente un vacio en el diagnéstico
de DV, sin que aun se haya generado un instrumento
mas confiable.
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Tabla 2-1. Criterios para el diagnostico de DV (NINDS-AIREN) y demencia vascular isquémica (ADDTC)

Demencia vascular probable

Demencia

ADDTC

NINDS-AIREN

Deterioro cogni-
tiva de:

Memaria + dos funciones cognitivas

Mas de una funcidn cognitiva

Reqgistrado en:

Historia clinica

Histaria clinica

Obijetivado por:

Examen mental, o pruebas neuropsicoldgicas

Examen mental o prusbas
neuropsicaldgicas

Trastorno fun-
cional de:

Actividades de la vida diaria, independiente
de los defectos fisicos

Manejo de los asuntos habi-
tuales

En ausencia de:

Trastornos de nivel de conciencia, delirio, o
psicosis, afasia grave, trastornos sensoriomo-
tores, que impidan el examen cognitivo

Trastornos del nivel de con-
Ciencia

Enfermedad ce-
rebrovascular

Signos focales en la exploracion + hallazgos
de neuroimagen

Historia, exploracion, o neurai-
magen de dos, 0 mas ictus, o
un ictus seguido de demencia

Datos de neuroi-
magen

TC o RM caracteristicos, infartos multiples de
gran vaso, infarto Onico estrateqgico, lagunas
mdltiples en nlcleos basales, o en sustancia
blanca, leucoaraiosis extensa periveniricular

Al menos un infarto no cerebe-
loso

Felacidn de-
rencia- enfer-
tnedad cerebro-
wascUlar

Siernpre inicia fras tres meses del ictus, o
deterioro brusco, curso escalonado, o fluc-
uante,

Cuando sdlo hay un ictus

Tabla 2-2. Criterios para el diagnéstico de DV (NINDS-AIREN) y demencia vascular isquémica (ADDTC).

Demencia vascular posible

Demencia Positivo Positivo
Enfermedad Signos exploratorios, ausencia de neuroimagen  © Historia, exploracion, o neu-
cerebrovascular | confirmatoria, o sin relacion temporal clara de- raimagen de salo un ictus,

mencia-ictus, o inicio insidicso v curso variable,
incontinencia urinaria, rastormos de la marcha,

leucoaraiosis extensa, factores de riesgo vascular

no sequido de demencia, o
sindrome de Binswanger sin
ictus

Dermencia vascular segura

Demencia vascular probable Positivo Positivo
Evidencia clinica de demencia Positivo
Lesiones vasculares histoldgi- | Positivao Positivo
cas

Ausencia de: Por encima de los limites de la Ausentes
Lesiones degenerativas, ofros | edad

trastornos clinicos, o patoldgi-  Positivo Positivo
cos Positivo
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Tabla 2-3. Criterios para el diagnostico de DV (NINDS-AIREN) y demencia vascular isquémica (ADDTC).

Datos gue apoyan el diagndstico de demencia vascular probable

mMaltiples infartos en regiones con funcio-
nes cognitivas

Positivo

Factores de riesgo vascular (hipertensidn
arterial, cardiopatia, diabetes)

Positivo

Puntuacidn alta en la escala de Hachinski

Positivo

Trastornos de la rmarcha tempranos

Positivo

Positivo 2

Inestabilidad v caidas frecuentes

Positivo

Incontinencia ¥ Urdencia urinarias

Positivo

Positivio 2

Paralisiz seudobulbar.

Positivo

Cambios de personalidad v estado de
anima

Positivo

Depresion, abulia, incontinencia e mocio-
nal

Positivo

Refraso psicomotar

Positivo

Leucoaraiosis excesiva para la edad

Posgitivo 2

Cambios focales en EEG, SPECT, PET,
R, etc,

Posgitivo 2

Datos que cuestionan el Diagndstico de Demencia Yascular Probable.

En ausencia de lesiones focales de neu-
roimagen,

Cognitivos

Presencia de; Fositivo

Defectos termpranos de memoria Positivo

afasia sensorial transcortical Positivo Positivo
Apraxia, 0 agnosia

asencia de defectos neurcldgicos no Positivo Positivo

i* pendientes de confirmar en el futuro,

Luego de haber abordado los dos tipos mas frecuentes
de demencia primaria, hay que sefialar que de acuerdo
con los estudios patoldgicos, al menos un tercio de los
pacientes con EA, presentan lesiones vasculares y que
una proporcion similar de pacientes con DV, poseen
cambios patolégicos de los que definen la EA®®. Esto
significa un importante desafio cientifico, pues hasta
ahora, no hay elementos que definan estos casos antes
de la necropsia.

Demencia por cuerpos de Lewy

El concepto de demencia por cuerpos de Lewy (DCL),
como una enfermedad neurodegenerativa, es
relativamente reciente y se ha consolidado de forma
progresiva durante las UGltimas cuatro décadas, a partir
de los trabajos de Okazaki, quien, en 1961, publicé los
casos clinicos de dos pacientes, con un sindrome de
demencia con sintomatologia extrapiramidal grave, en
los cuales la necropsia revelé la presencia de cuerpos de
Lewy (CL) en la corteza cerebral®. Actualmente, se
entiende por DCL, un tipo de demencia degenerativa
primaria, caracterizada clinicamente por fluctuaciones en
el deterioro cognitivo, alucinaciones visuales persistentes
y parkinsonismo, definida anatomopatologicamente por
la presencia de CL, en el tronco y la corteza cerebral®V.

Epidemilégicamente, se han aportado datos variados

acerca de la DCL; hay estudios que le dan un segundo, o
tercer lugar en la prevalencia general de demencia,
sobre todo cuando se aplican los criterios que se
proponen mas adelante®*®; en otros casos se han
encontrado cifras que oscilan por el 5%® "®  Esta
enfermedad tiene una supervivencia de
aproximadamente 6 afos, desde el inicio de los sintomas
€889 1o cual implica un largo y dificil manejo
terapéutico, si se tienen en cuenta los sintomas
neuropsiquiatricos y la sensibilidad a los neurolépticos.

También aqui encontramos el inconveniente de los
criterios no convincentes, pues en varios estudios que
han evaluado los criterios mas empleados actualmente,
se hallan cifras de sensibilidad aproximadamente del 50
% y hasta menores, lo cual resulta bajo y sin una
adecuada especificidad, que sobrepasa el 90%%7, eso
podria producir un numero considerable de falsos
negativos, que harian menores las cifras de prevalencia
demostradas en estudios epidemiol6gicos. Para nuestro
trabajo diario proponemos los criterios de Mckeith®V
(Tabla 3), aunque sugerimos que se tengan en cuenta,
algunos sintomas que no se incluyen, pero que se han
demostrado frecuentes en la DCL, como son, la
hipersomnia diurna, la depresion y la incontinencia
precoz"*7®,
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Tabla 3. Criterios para el diagnostico de DCL

ISSN:1727-897X Medisur 2006; 4(1)

Elementos esenciales:

tora y funcionamiento visoespacial.

inicio de la enfermedad.

-Deterioro cognitiva progresiva, que altera las actividades normales sociales y ocupacionales,
-Defectos prominentes en los tests de atencion/concentracion, fluencia verbal, agilidad psicomo-

-Trastorno de la memaria prominents, o persistente, que no tiene que estar presente desde el

y ung, determina DCL clinicamente posible:

-Alucinaciones visuales recurrentes
-Hallazgos espontaneos de parkinsonismo

De los siguientes elementos esenciales, dos determina diagnostico de DCL clinicamente probable

-Fluctuacion cognitiva, o del estado de conciencia

Elementos de refusrzo;

-Caidas frecuentes

-Sihcopes

-Pérdidas tfransitorias de conciencia
-Sensibilidad a los neurolepticos
-Ideacicn delirante

-Alucinaciones tactiles, u olfatorias
-Alteraciones del suefio REM
-Depresion

Elementos que sugieren el diagnostico, de una entidad distinta de la DCL:

-Enfermedad cerebrovascular, evidenciada por signos neurologicos focales y/o infartols) cere-
bral(es) presente(s), en el estudio de neurcimagen.

-Hallazgos en el examen fisico, o en estudios complementarios, que sugieran la presencia de
alguna entidad medica, neurologica, o psiquiatrica, que justifique los trastornos presentes.

Demencia frontotemporal

Probablemente sea la demencia frontotemporal (DFT), o
las entidades que se circunscriben en este grupo, las
que mas cambios han sufrido con respecto a su
diagndstico, en las dltimas décadas. En 1892, Arnold
Pick” describié un caso de atrofia lobar con demencia
afasica, que dio origen al reconocimiento de esta
entidad, como enfermedad de Pick. Actualmente se han
acumulado muchos aportes, pero los datos son
confusos, en parte, por la falta de consenso que incluye
hasta la nomenclatura a utilizar; unos proponen
nombrarlos en conjunto, degeneracion lobar
frontotemporal™® y otros, complejo de enfermedades de
Pick". Se considera que la DFT esta presente entre el
5y 7% de los casos de demencia, estudiados por
necropsia. Ante la diversidad de criterios, se celebré una
conferencia de consenso en 1998, que pretendi6 unificar
criterios de clasificacién y diagnéstico, y concluyd lo
siguiente:

Sindrome Clinico General:
- Demencia frontotemporal
Forma de presentacion conductual de la DFT:

- Demencia frontotemporal (propiamente dicha) Forma
de presentacion con alteracién del lenguaje de la DFT

- Afasia primaria progresiva

Defecto progresivo semantico:

- Demencia seméntica

Presentacion extrapiramidal con paralisis supranuclear
apractica:

- Degeneracion corticobasal

Sindrome patol6gico general:

- Degeneracion lobar frontotemporal.

Explicar clinicamente cada una de las entidades, puede
rebasar el objetivo de este trabajo por tanto, nos
limitaremos a dar a conocer los actuales criterios
diagnosticos (Tablas 4-1, 4-2, 4-3).
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Tabla 4-1. Criterios para la degeneracion lobar frontotemporal ®
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Lista 1. Dermencia el IDbulo frontal
I-  Elementos diagndsticos basicos:
Thicio insidioso y progresion gradual
Disfuncidn temprana de la conducta interpersonal v social
Deterioro ternprano en la regulacicn de la conducta personal
Descontrol ermocional
Pérdida ternprana de la perspicacia
II- Elemerntos diagnosticos de soparte:
Trastornos de la conducta
Disrninucidn de la higiene personal v el acicalarmiento
Rigidez mental e inflexibilidad
Distractibilidad & impersistencia
Hiperoralidad v cambios dietéticos
Comportarniento persever ativo y esterectipaco
Conducta de utilizacidn
Discurso y lenguaje:
Trastorno en la ermisidn del discurso,
Discurso econdrico y no espontanen
Discurso apretaco
Discurso estereatipado
Ecolalia
Perseveracidn
Mutisrno

namte wo termporal anterior,

III- Imagenes cerebrales (estructural yfo funcionall: anormalidades del [Bbulo frontal dorni-

Lista 2. &Afasia progresiva no fluerte
Elermentos diagndsticos basicos:
Inicio insidioso v progresion gradual,

forérnicas v anomia.
Elernentos diagndsticos de soporte:
Lenguaje v discurso:
Tartarudeo, o araxia oral
Repeticidn alterada
Llexia, agrafia
Perseveracidn termprana del significado de las palabras
Mutismno tardio
Concuicta;
Preservacion terrprana de las habilidades sociales
Cambios conductuales tardios, sermejartes a la OFT

inate,

Discurso espontanen o fluente con, al menos, uno de los siguientes: agrarmatisrno, parafasias

Iméger‘u_as cerebrales (estructural vfo funcional): anormalidades asimetricas fundamentalmente

Tabla 4-2. Criterios para la degeneracién lobar frontotemporal ®

Lista 3. afasia progresiva fluente /demencia semantica
Elementos diagndsticos basicos:

Inicio insidioso v progresion gradual.

Trastornos del lenguaje caracterizados por:

Disrminucion progresiva y fluente del discurso espontaneo

der

Parafaszias semanticas

Elementos diagnosticos de soporte:
Discurso apretado

Uso ideosincratico de palabras
pDislexia superficial v disgrafia

talmente del hemisferio dominante en el Idbulo temporal anterior

Pérdida del significado de las palabras, que se manifiesta por dificultad en nombrar v compren-

I1I- Imagenes cerebrales (estructural y/o funcional): anormalidades asimétricas fundamen-

Lista 4, Prosopagnosia

Elementos diagnosticos basicos:

Inicio insidioso v progresicn gradual
Trastornos perceptuales caracterizados por:

Agnosia asociativa: trastorno del reconocimiento de la identidad de los objetos
Elermentos diagnosticos de soporte:

Lenguaje apretado

Uso de palabras idiosincraticas

Dislexia superficial y dizgrafia

talmente del hemisferio no_dominante en el dbulo termporal anterior

Prosopagnosia: trastorno caracterizado por el no reconocimiento de rostros familiares y /o

[1I- Imagenes cerebrales (estuctural v/o funcional): anormalidades asimétricas, fundarmen-
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Tabla 4-3. Criterios para la degeneracion lobar frontotemporal ®

Lista 5. Elementos comunes a los sindromes de degeneracion lobar frontotemporal {comunes
en las listas 1 a la 4
Elermentos de soporte
Inicio antes de los 65 afios, historia familiar positiva de un frastorno similar en algan familiar
de primer orden
Paralisis bulbar, debilidad y atrofia muscular; fasciculaciones
Hallazgos diagndsticos de exclusion:
Histdricos vy clinicas:
Inicio subita con eventas ictales
Inicio relacionado con trauma craneal
Amnesia severa vy temprana
Desorientacion temparoespacial
Logoclonia, lenguaje festinante con pérdida de la continuidad del pensamisnto
Mioclonus
Debilidad corticoespinal
ataxia cerebelosa
Coreoatetosis
Investigaciones:
Imagenes: defecto funcional, o estructural en region postcentral; lesiones multifocales en |a
tomografia computarizada, o resonancia magnetica
Estudios de laboratorio que indican afectacion cereberebral, en el curso de enfermedades
metabolicas, o inflamatorias, tales como, esclerosis = moltiple, sifilis, SIDA v encefalitis par
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herpes simpla

Elementos diagnosticos de exclusion relativos
Historia tipica de alcoholismo crdnico

Hiper tensidn sostenida

Historia de enfermedad vascular

La afasia primaria progresiva, va a englobar todos los
procesos degenerativos, que producen demencia basa-
da en trastornos del lenguaje®®. Debe existir un trastor-
no del lenguaje, que persista desde dos afios antes de
generalizarse el defecto y puede consistir en dificultades
para encontrar palabras, patrones anormales de discur-
so, disminucién de la comprensién y problemas para
deletrear, todo esto con orientacion preservada y capa-
cidad para realizar las actividades de la vida diaria.

Se ha demostrado que una serie de estas enfermeda-
des, son transmitidas genéticamente; quizas la mas co-
nocida es la que se asocia al parkinsonismo y se localiza
en el cromosoma 17®. Es vélido aclarar que esta bien
descrito un cuadro de DFT, asociado a enfermedad de
la motoneurona, por lo cual esta debe pesquizarse
siempre ©9.

Otras demencias

Se han abordado hasta aqui, enfermedades que tienen
el sindrome demencial como elemento semioldgico fun-
damental, en todas las formas de presentacion, pero
existen muchas enfermedades que pueden cursar, o lo
hacen, con demencia y que por tener variadas formas
clinicas y evidencias de afectacién de otros sistemas
funcionales neurol6gicos y/o sistemas de 6rganos, sue-
len hacer del diagnéstico un verdadero desafio.

No es objetivo de este trabajo exponer, por criterios,
cada una de las afecciones de este grupo; no obstante,
se haran algunas reflexiones y se brindaran detalles que

faciliten su identificacién, pues, frecuentemente, se ne-
cesita el apoyo multidisciplinario para su diagnéstico.

Como un subgrupo representativo, puede situarse el
correspondiente a los parkinsonismos primarios, en el
que tenemos el caso de la enfermedad de Parkinson
(EP), como tipico y dentro de los atipicos la atrofia de
sistemas mdltiples, la paralisis supranuclear progresiva,
la degeneracion corticobasal y la demencia por cuerpos
de Lewy, que ya ha sido expuesta.

La EP tiene un cuadro progresivo y asimétrico de rigi-
dez, Hipocinesia, temblor de reposo y disfuncion de los
reflejos posturales. Es raro que la demencia se presente
desde el inicio y en ese caso, seria muy logico conside-
rar una demencia por cuerpos de Lewy. La demencia se
presenta, en fases avanzadas en el 30 al 70 % de los
pacientes y contribuye mucho a la discapacidad, se
anuncia con alucinaciones, defectos de la memoria re-
ciente y otros trastornos cognitivos (funciones ejecuti-
vas y habilidades visoespaciales); puede verse en el
desarrollo de una EA sobreafiadida, pero puede ser un
elemento intrinseco de la EP %,

Los parkinsonismos atipicos, son rapidamente progresi-
VOS con una importante inestabilidad postural, que se
desarrolla antes de los tres afios de evolucion, con po-
bre respuesta a la levodopa y sintomas asociados tales
como: paralisis supranuclear de la mirada, prominencia
de sintomas disautonémicos, apraxia, miembro alienige-
no, disfuncion piramidal, o cerebelosa. Hay una serie de
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datos, que hacen sospechar estas enfermedades y son
muy Utiles en la diferenciacion de la EP (Tabla 5).

Tabla 5. Hallazgos sugerentes del diagnéstico de par-
kinsonismo atipico®®

Sistema Sintomas.

afectado.

Motor Inestabilidad temprana v cai-
das
Progresion rapida de la enfer-
rmedad

Respuesta a la levodopa pobre,
ausente, o no sostenida

Signos piramidales

Signos cerebelosos

Disartria v/o disfagia

Oculomotor | Paralisis supranuclear de la
mirada

Enlentecimiento de las sacadas
Apraxia oculomotora (dificultad
con el inicio de las sacadas?)
Demencia temprana
Alucinaciones visuales no indu-
cidas por medicamentos
Apraxia ideomotora
MNegligencia visual, o sensitiva
Disfuncicdn autonamica empra-
na, sin relacion con el rata-
mienta (hipotension artostati-
ca, impotencia sexual, trastor-
Nos Urinarios?

Cogrician y
conducta

Atondmico

En la paralisis supranuclear progresiva, es fundamental
la inestabilidad postural temprana, la paralisis supranu-
clear de la mirada vertical, la pardlisis seudobulbar, la
demencia subcortical y un parkinsonismo con pobre res-
puesta a la levodopa, en el que priman la rigidez axial y
la bradicinesia; se inicia frecuentemente con inestabili-
dad postural, seguido de alteraciones en la marcha, el
lenguaje y la deglucion®®.

La atrofia de sistemas mudltiples, es un parkinsonismo
con diferente nivel de afectacién cerebelosa, autonémica
y otros hallazgos atipicos. Existen dos formas mayores,
que son el subtipo P (ASM-P), en el cual predominan los
signos parkinsonianos y se ve en el 80% de los casos y
el subtipo C (ASM-C), en el que se observan mas los sig-
nos cerebelosos y aparece en el 20% de los pacientes
@) Los criterios vigentes, hacen practicamente indispen-
sables para el diagnéstico, la evidencia de afectacion
autonémica®”.

La degeneracion corticobasal también se presenta de
dos formas. La mas reconocida, que ocupa el 50% de
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los casos, se presenta con un parkinsonismo unilateral,
apraxia de miembros, distonia, mioclonia, negligencia
visual y sensorial y finalmente sindrome del miembro
ajeno (alien fimb). El otro tipo se presenta con trastor-
nos cognitivos (comportamiento propio de disfuncion
frontal, afasia, inatencion), mas parkinsonismo y pirami-
dalismo bilateral; por tanto, debe valorarse esta posibili-
dad dentro del diagnéstico de cualquier paciente, que se
presente con una demencia frontal®® &,

Existe ademas, una serie de enfermedades neurodege-
nerativas, que pueden presentar demencia irreversible
en algin momento de su evolucion, como es el caso de
la corea de Huntington, varias de las ataxias espinocere-
belosas, enfermedad de Hallervorden-Spatz, degenera-
cion olivo- cerebelosa, entre otras; pero generalmente
son enfermedades que tienen una gran riqueza semiolo-
gica y en las que la demencia aparece ya en fases avan-
zadas de las mismas.

En nuestro palis, adquiere mucha importancia la ataxia
espinocerebelosa Tipo-2, muy conocida por ataxia de
Holguin, cuya denominacién esta dada, a que la existen-
cia de un gen fundador en Holguin, ha favorecido una
alta prevalencia de esta entidad genética en dicho terri-
torio; pero en casi todas nuestras provincias, la frecuen-
cia es muy superior que la media mundial. La Ataxia de
Holguin se caracteriza, en sus inicios, por ataxia progre-
siva de miembros y de la marcha, enlentecimiento de las
sacadas oculares y oftalmoplejia, afectacion del Sistema
Nervioso Periférico que incluye fasciculaciones, mioclo-
nus y temblor postural y/o cinético, por supuesto, de-
mencia y en algunos casos parkinsonismo, o coreoateto-
sis®0 9,

Aunque no es frecuente en Cuba, debe siempre conside-
rarse, ante un caso de demencia rapidamente progresi-
va, la enfermedad de Creuzfieldt-Jakob. Esta puede cau-
sar la muerte al paciente, en un término aproximado de
un afio, con un cuadro de demencia, trastornos visuales,
ataxia, trastornos cognitivos focales como afasia, mioclo-
nus y prominentes trastornos del suefio®?. Produce una
encefalopatia espongiforme y es una de las conocidas
como enfermedad por priones; resulta, a veces, heredi-
taria y transmisible, en este Ultimo caso, a través de teji-
dos contaminados. Se ha demostrado la transmision por
el consumo de carne bovina de animales portadores de
“La enfermedad de la vacas locas” ©* %9,

Un acapite fundamental, es el de las demencias denomi-
nadas potencialmente reversibles, que se caracterizan
por la existencia de un condicionante patolégico que las
evoca y que, si se interrumpe su evoluciéon, podemos
esperar una mejoria en la cognicién y conducta del pa-

ciente® °_ |a Tabla 6 contiene algunas de sus causas.
©7)
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Tabla 6. Causas de demencia potencialmente reversible

Metabdlicas:
Trastorrnos del
potasio
Trastorrnos del
sodio
Trastorrnos del
calcio
Trastorrnos de |a
glucosa
Enfermedad de
Wilson

Carenciales:
Vitamina B12
Tiamina
Miacina

Enfermedades
endocrinas:
Hipotiroidismo e
hipertiroidismo.

Enfermedades organicas, o
sistemicas:

Meumopatia cranica
Hepatitis cronica v cirrosis

Diabetes Insuficiencia cardiaca
mellitus, congestiva

Trastornos de las | Infeccion cronica de las vias
paratiroides. urinarias

Insuficiencia renal cronica
Sustancias toxicas:
Alcobol

MMetales

Infecciones
cranicas del
SMIC
Meurosifilis
Tuberculosis

Hongos
Epilepsia Procesos expansivos:
Tumores
Hematomas
asbscesos
Pseudodemencia |Farmacos

Pseudodemencia es el término que se aplica a la
disfuncion cognitiva, que se produce en los pacientes
deprimidos, frecuentemente  ancianos®® *). Algunos
autores han detectado que, de los casos que muestran
una demencia reversible, més del 25% tienen una
pseudodemencia® V. Generalmente, su inicio es mas
preciso y progresa mas rapido que la demencia, con
historia de un grave trastorno del afecto, con
enlentecimiento  psicomotor, afectacion de la
concentraciéon y apatia. Los estudios neuropsicolégicos
demuestran pobre motivacion, de lo que provienen las
alteraciones de la memoria. La gran mayoria de los
estudios epidemioldgicos y los trabajos que proponen
normas para el abordaje de la demencia, plantean la
necesidad de efectuar previamente, una busqueda de
este diagnostico con algun instrumento, como la Escala
Geriatrica de Depresion®®?.

La hidrocefalia comunicante puede presentarse con
presion normal (hidrocefalia oculta normotensa), o
aumentada y se produce por carcinomatosis meningea,
meningitis crénica y en ocasiones, se desconoce la
causa. Estad caracterizada por trastornos de la marcha,
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disfuncién cognitiva e incontinencia esfinteriana®®,
aunque muchas demencias pueden tener esta triada, lo
cual la hace inespecifica; nos puede ayudar en el
diagnoéstico, la aparicion de un sistema ventricular
grande, que no guarda proporcion con la atrofia cortical,
lo que produce una tipica demencia subcortical.

La neurosifilis aparece en un 10 % de los pacientes con
sifilis no tratados™®. Aunque puede considerarse raro
en nuestro medio, debe siempre tenerse en cuenta, para
gue no se pierda la posibilidad de recuperacion del
paciente. La forma que cursa con demencia, es la
parenquimatosa general, o paralisis general progresiva.
Se presenta entre 10 y 20 afios después de la infeccion y
se manifiesta clinicamente con cogniciéon alterada,
mania, psicosis, alteraciones pupilares, afeccion
piramidal y temblor de intencion; las afectaciones
pupilares constituyen una informacion importante. El
diagnodstico se basa en la sospecha clinica y debe
reforzarse con pruebas seroldgicas para sifilis (VDRL),
gue deben hacerse en el suero y en el LCR.

El sindrome de Wernicke-Korsakoff, es una encefalopatia
severa causada por la deficiencia de tiamina®®). Es la
unién de dos complejos semioldgicos: la polioencefalitis
superior de Wernike, que se manifiesta con nistagmo,
oftalmoplejia y ataxia troncal, y la psicosis de Korsakoff,
gue es la suma de confusién, amnesia con confabulacién
y deterioro del aprendizaje; el 80 % de los casos, asocia
polineuropatia. Se ha considerado tipico de pacientes
alcohdlicos, en los que se puede precipitar agudamente
cuando, por alguna razon, se le coloca una venoclisis de
dextrosa, que requiere como cofactor de su
metabolismo, la vitamina B1l; pero se ha demostrado
presente en mdltiples escenarios, en los que coinciden la
malnutricién y la deficiencia de tiamina®®®.

Conclusiones

El cuadro clinico de un paciente con demencia, no es
dificil de detectar si se conocen los elementos
necesarios, asi como la diversidad de criterios para cada
una de las manifestaciones de la enfermedad. Quizas
sea el facultativo de la atencién primaria de salud, el que
generalmente realiza este diagnéstico; sin embargo, es
necesario definir el tipo de enfermedad demencial que
padece el paciente, lo cual puede hacerse en la atencién
primaria, pero corresponde mdas a centros de atencion
secundaria, que cuentan con determinados medios
diagnoésticos. En aras de brindar un servicio de salud
mas completo y de un mejor aprovechamiento de los
recursos, se deben aplicar estos criterios y conducir por
una via mas rapida al paciente con demencia.

En la actualidad, el problema de salud que constituye la
demencia, es también un problema de caracter
cientifico; la necesidad de encararlo asi, no solo por
nuestro pais, sino ademas por el mundo entero, es real.
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