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INTRODUCCION.

En junio de 1991 concurrié a nuestra consulta un abogado jubilado de 77 afos,
preocupado por sus fallas de memoria. Era soltero y vivia con un hermano casado y su
familia. Tenia buen estado general, era independiente en todas sus actividades y
estaba aprendiendo guitarra. La evaluacion mostrdé un deterioro cognitivo leve y se le
indicé |-deprenyl (selegilina). Al cabo de algunos meses se observd una discreta
mejoria de la memoria’. Cuatro afios después, a los 80 afios de edad, fue evidente
gue tenia una enfermedad de Alzheimer; se le indicé tacrina. Posteriormente aparecio
un delirio paranoide, se alej6 de su hermano, y al parecer fue explotado por otro
pariente. Continué agravandose sin control médico, hasta que fallecié por un accidente
casero (sincope y asfixia por inmersién en la tina de bafio) a comienzo de 1997. En el
Instituto Médico Legal se comprob6 una diseminacion tuberculosa que no habia sido
diagnosticada ni tratada.

Cito este caso porque es ilustrativo de la relacién entre el deterioro cognitivo
leve (DCL) y la demencia de la enfermedad de Alzheimer (EA). Cuando formulo el
diagnostico de DCL digo al paciente “no se preocupe, hay fallas de la memoria pero no
es una demencia por EA”. Sin embargo, sé que puede ser la etapa predemencia de
una EA inicial®. E incluso se nos replantea el temor de que la EA sea parte inevitable
de nuestro ciclo vital.?

En esta revision nos referiremos sucesivamente a algunos conceptos basicos,
a las manifestaciones clinicas generales (incluyendo la repercusién familia), a la
clasificacion de las demencias, a la clinica de algunas de ellas, y a su manejo.

DEFINICIONES.
Para diagnosticar una demencia, segun el DSM IV deben existir:
1. Pérdida de 2 o més capacidades cognitivas (una de ellas debe ser la memoria®;
la otra puede ser la capacidad ejecutiva, el lenguaje, praxias, u otras).
2. La cuantia de esta pérdida deber ser suficiente como para interferir con las
actividades habituales®.
3. Lacausa demostrada o presunta debe ser una afeccién organica cerebral.®

! No necesariamente debida al medicamento; pudo ser por disminucién de la ansiedad.

% Recientemente Pierre Dubois ha propuesto que se puede diagnosticar una EA en un paciente
con sOlo DCL de tipo amnésco si a ello se agregan exadmenes biol6gicos tales como la
volumetria del hipocampo, la relacién entre beta amiloide y tau en LCR, la demostracion del
beta amiloide cerebral con técnicas de medicina nuclear.

% Un articulo reciente de DA Bennett reitera que existe un continuo cognitivo y patolégico entre
la normalidad, el DCL y la demencia. Al mismo tiempo sefiala, como otros, que so6lo un tercio
de los mayores de 80 afios son cognitivamente normales. Algunos de estos sujetos normales
que fueron autopsiados ya tenian patologia de EA, que no se expresaba clinicamente, tal vez
porque tenian una mayor reserva neuronal.

* Se destaca la pérdida de memoria porque se usa la EA como paradigma de demencia; si la
causa mas frecuente fueran las demencias frontotemporales, se destacaria la capacidad
ejecutiva.

® Este criterio es relativo, porque para un jubilado las exigencias son menores que cuando se
encontraba en plena actividad laboral.

® Este criterio es criticable, ya que actualmente se acepta que las psicosis llamadas endégenas
también tienen un sustrato organico, bioldgico.



4. Ademas debe excluirse un compromiso de conciencia, para lo cual suele
agregarse el requisito de que ese estado mental se mantenga durante 6 meses

Ll

o mas’.

Para diagnosticar un DCL debe existir una pérdida significativa de la memoria,
con respeto relativo de otras funciones cerebrales, pero sin que la persona se vea
limitada en sus actividades habituales. La disminucion de memoria debe ser medida y
contrastada con el rendimiento de coetdneos normales o con los rendimientos previos
del mismo enfermo. Generalmente no se cuenta con datos psicométricos del paciente
gue consulta, pero pueden usarse los criterios del CDR, interrogando sus familiares
sobre la pérdida de capacidades.

MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES.

En el deterioro cognitivo leve la queja fundamental es la falla de la memoria
episddica reciente, los olvidos. Se ha dicho que la opinién de los informantes tiene
gran valor pronostico: si el paciente se queja de mala memoria, podria tratarse de
olvidos por DCL, pero es mas probable que se deban a depresion o ansiedad; si es el
familiar quien sefiala que el paciente tiene mala memoria, es mas probable un DCL
organico. De todos modos, ante la duda la recomendacion es medir el defecto con
pruebas de aprendizaje verbal.

Ademas de los olvidos, en el DCL no son raros los sintomas de ansiedad o
depresion: el paciente se torna irritable, se preocupa en exceso de problemas banales,
le cuesta conciliar el suefio. En esas condiciones resulta dificil saber si se angustia
porque le falla la memoria o si ésta falla debido a la angustia. En estos casos, ademas
de medir el defecto de memoria con pruebas de aprendizaje, debemos tratar los
trastornos emocionales en forma sintomatica y suspender un juicio definitivo sobre la
patologia.

Se ha planteado que en demencias vasculares, frontotemporales o asociadas a
parkinsonismo debiera existir una etapa de DCL subcortical, con mayor déficit de la
funcién ejecutiva. ®

En la demencia las manifestaciones clasicas son las fallas de la memoria, de
la capacidad ejecutiva y los trastornos emocionales; ademas es frecuente la
anosognosia (falta de nocion de enfermedad). Cuando el paciente no encuentra lo que
quiere pregunta ¢ quién me lo tomé? ¢ dénde me lo dejaron? Puede cometer errores de
juicio (nosotros evaluamos su capacidad de resolver problemas, su capacidad
ejecutiva); y sus afectos fluctian entre la apatia y la labilidad emocional. Muchas
veces son apaticos frente a los problemas de la familia, pero se angustian o irritan en
exceso frente a detalles que los afectan directamente (egocentrismo).

También es frecuente que existan ideas delirantes (celotipia, delirios de robo,
desconocimiento o pérdida de familiaridad del entorno®, etc.), depresiones y episodios
confusionales. Es importante detectar las ideas delirantes y las depresiones porque su
tratamiento farmacolégico es eficaz. La deteccién de episodios confusionales agudos
obliga a precisar su causa (estado infeccioso, sobredosis de farmacos, accidentes
vasculares cerebrales, y otros) para proceder al tratamiento preciso.

Las alteraciones del suefio son frecuentes y a veces dificiles de tratar. Hay
medidas generales que debemos sefialar siempre, ya que si el paciente esta inactivo y
dormita de dia, probablemente dormira mal; si se le acuesta y duerme temprano,

" Este requisito es importante en patologias cerebrales agudas (un accidente cerebrovascular,
un TEC, una encefalitis), en las cuales existe compromiso cognitivo que puede recuperarse
totalmente.
® En autopsias de pacientes con DCL se ha encontrado EA, lesiones vasculares y demencia
por cuerpos de Lewy.

Estando en su domicilio, y siendo capaces de reconocer sus pertenencias, creen que estan
en otro sitio, piden volver a su casa.



despertara de madrugada. A veces el suefio se posterga o se interrumpe por un dolor
reumatico, por apremio miccional,*® por frio o por angustia. Si duerme sélo 6 horas, es
preferible que duerma de 0 a 6 AMy no de 21 a 3.

Si es posible, debemos descartar patologias médicas que pueden repercutir
sobre la funcién cerebral (falla renal, hipotiroidismo, insuficiencia hepatica, consumo
de alcohol o exceso de tranquilizantes, entre otras); y descartar con una tomografia
computada cerebral lesiones cerebrales vasculares o de otra naturaleza.™

Nos interesa destacar entre las manifestaciones clinicas de las demencias la
repercusion familiar. En efecto, al enfrentarse a un paciente con demencia el médico
debe preocuparse no soélo de lo que sucede al individuo sino de lo que acontece en su
entorno familiar. Este enfoque nos exige mayor dedicacion al caso, pero nos abre
posibilidades de intervencion. En efecto, a veces no podemos hacer mucho por
mejorar la condicion del paciente aislado, pero si podemos ayudar a su familia y lograr
un alivio de la situacién global.

La reaccion mas frecuente de las familias, al comienzo de una demencia
progresiva, es la negacion: Cuesta aceptar que los errores y olvidos exceden por
mucho a lo normal, que la persona que siempre fue respetada ha perdido el juicio y
debe ser tratada como un nifio. Esta negacion suele asociarse a irritacion y conflictos
con el paciente que yerra; también existen conflictos entre los familiares que
interpretan en forma disimil esos errores e también desacuerdos con las opiniones de
los médicos consultados.

Cuando se va haciendo claro que existe una demencia, si el paciente es una
persona querida, existen pena y angustia, rabia con el destino o con la impotencia de
la medicina. Cuando el paciente no se ha ganado el afecto de su familia, lo que
predomina es la preocupacion ¢ qué hacer con este problema? Una situacion frecuente
es que el paciente vive solo y se resiste a abandonar su independencia. También
pueden plantearse conflictos en relacion con el usufructo de los bienes del enfermo y
de su incapacidad para disponer de ellos y de si mismo.

Cuando la demencia avanza y el paciente requiere un cuidado permanente, se
hacen evidente el agotamiento de los cuidadores familiares,*? el costo de las
cuidadoras profesionales, la culpa ante una posible internacion'®. En el periodo
terminal no se sabe qué desear, si cuidar y mantener al paciente por el mayor tiempo
posible, o desear su muerte que termina con la larga postracion.

CLASIFICACION DE LAS DEMENCIAS.

Todas las enfermedades que afectan a un cerebro normal pueden llevar a la
demencia. Si son agudas, causan un delirium, potencialmente reversible; pero si
causan una pérdida definitiva de neuronas (0 sus conexiones), mas alla de la
capacidad de compensacion cerebral, pueden expresarse como un DCL o una
demencia. Cuando son lesiones agudas que afectan precozmente un cerebro en
desarrollo, que todavia no alcanza la plenitud de su capacidad cognitiva, pueden
expresarse como un retraso mental; pero en la infancia también existen demencias, a
las cuales no nos referiremos.

Presentamos a continuacion una clasificacion etiologica™.

1% sj debe orinar de noche, es preferible usar despertador y hacerlo orinar antes que moje las
sdbanas; o usar pafiales.
' La resonancia nuclear magnética de cerebro tiene mejor rendimiento para lesiones
?2equeﬁas, pero exige un pacie_nte mas colaborador y su costo es r_nés elevado. )

Es necesario “cuidar a la cuidadora”. Generalmente es una mujer, la esposa o una hija, que
sacrifican su vida personal para cuidar al paciente dia y noche. Y no es raro que los familiares,

ue acuden un rato el fin de semana, le den consejos.

¥ La internacién puede ser una necesidad, si se piensa en el bienestar de todo el grupo
familiar. En estos casos la limitacion suele ser econdémica.
* pero debemos advertir que las etiologias pueden coexistir: EA con lesiones vasculares, una
demencia por cuerpos de Lewy con secuelas de un TEC, etc.



1. Demencias degenerativas:

Con compromiso motor tardio: enfermedad de Alzheimer, demencia
frontotemporal.

Con compromiso motor precoz: enfermedad de Parkinson, corea de Huntington,
paralisis supranuclear progresiva, ataxias espinocerebelosas.

2. Demencias vasculares:

Demencia por accidente cerebrovascular Unico, extenso o estratégico.

Demencia multi-infarto (Binswanger, CADASIL).

Otras (vasculitis, trombosis venosas, etc):

3. Demencias traumaticas:

Demencia postraumatica (por contusion y/o dafio axonal).

Hematoma subdural crénico.

4. Demencias infecciosas:

4.1. Enfermedad de Jacob Creutzfeldt.

4.2. Demencias post-encefalitis 0 post-meningitis.

4.3. Neurosifilis.

4.4. Complejo SIDA demencia.

4.5. Parasitosis cerebrales (cisticercosis y otras).

5. Hidrocefalia normotensiva.

6. Enfermedades de la sustancia blanca.

6.1. Esclerosis multiple.

6.2. Leucodistrofias.

6.3. Desmielinizacién postanéxica.

7. Demencias toxicas.

7.1. Asociada a etilismo.

7.2. Asociada al uso de farmacos ilicitos (cocaina, neopren).

8. Demencias por fallas metabdlicas o carenciales.

8.1. Encefalopatia de Gayet-Wernicke.

8.2. Encefalopatia portal, urémica, hipoxica.

8.3. Demencia por carencia de vitamina B12.

MANIFESTACIONES CLINICAS DE ALGUNAS DEMENCIAS.

En este parrafo nos referiremos a las caracteristicas clinicas de las
demencias que nos parecen mas importantes. Comenzaremos por hacer breves
comentarios sobre demencias poco frecuentes pero de interés. Después nos
centraremos en las mas importantes, las demencias vasculares y degenerativas.

1. Encefalopatia de Gayet-Wernicke. La historia clasica se refiere a un paciente
con alcoholismo crénico y desnutricion, con escasas reservas de tiamina, que
llega a un servicio de urgencia por una neumonia o un accidente. Ahi se le
instala suero glucosado, lo que unido al stress de la afeccion aguda
desencadenan la carencia aguda de tiamina y la encefalopatia, con
compromiso de conciencia, con o sin signos de polineuropatia y trastornos de
la utilidad ocular. Este paciente tiene un alto riesgo de quedar con secuelas
cognitivas, especialmente un sindrome de Korsakoff.'> Pero también puede
existir la encefalopatia en sujetos no alcohdlicos con mala alimentaciéon
(cancer, falla multisistémica, otras demencias). La prevencion con tiamina es
mucho mas eficaz que el tratamiento.

* En este sindrome la amnesia se asocia a anosognosia (no tiene nocién de su defecto),
confabulaciones (al interrogarlo sobre qué hizo ayer, rellena con recuerdos de etapas
anteriores de su vida), y falsos reconocimientos (puede creer que el paciente de la cama del
lado es un familiar). Actualmente se ve raras veces, porque en los servicios de urgencia, en
caso de duda, se coloca tiamina im. En cambio, podemos ver sindromes de Korsakoff por
accidentes cerebrovasculares, tumores del Ill ventriculo, encefalitis, etc.



2. Demencia por carencia de vitamina B12. Es excepcional, sélo la hemos visto
una vez, como demencia subaguda, acompafiada de anemia megaloblastica y
con nivel plasmatico 0,0.

3. Demencia postanoxica. En casos de paro cardiorrespiratorio con
encefalopatia hipoxica hemos visto todo tipo de secuelas: ceguera cortical,
amnesia pura, demencia, sindromes extrapiramidales, estado vegetativo. El
diagndstico es evidente, y su curso tiende a la regresion. Un caso especial es
la desmielinizacién postandxica, cuando la persona se ha recuperado del paro
sin secuelas evidentes, pero dias o semanas después aparece un deterioro
cerebral progresivo e invalidante.

4. Demencia mixedematosa. En pacientes con demencias cronicas hemos
pedido niveles de hormonas tiroideas innumerables veces®’. Una soéla vez vii
una paciente con deterioro cognitivo que ademas tenia los signos clasicos del
hipotiroidismo, que mejor6 con la terapia especifica.

5. Demencia por esclerosis multiple: no es excepcional en etapas avanzadas
de la enfermedad, en pacientes que ya tienen muchas limitaciones motoras y
sensoriales.

6. Demencias postencefalitis. Una encefalitis aguda puede dejar varios tipos de
secuelas: epilepsia, afasia, deterioro cognitivo en que predominan el sindrome
de Korsakoff y la falla ejecutiva.

7. Demencias por neurosifilis. Son poco frecuentes, pero la eficacia de su
terapia cuando es oportuna nos obliga a recordar su existencia. En una ocasion
el diagndstico se sospechd por las anomalias pupilares, pero generalmente
depende del estudio citoquimico y seroldgico del LCR. La neurolies debe
sospecharse en demencias subagudas y en sujetos con SIDA.

8. Enfermedad de Creutzfeldt Jakob. En nuestro medio no es infrecuente, y
debe sospecharse cuando un adulto presenta una demencia o estado
confusional progresivo en el curso de pocas semanas 0 meses y la TAC no
muestra lesiones. Es frecuente que existan mioclonias, a veces convulsiones,
alteraciones del tono y signos de dafio frontal. En Chile tiene una incidencia
mayor que en otros paises y suele ser familiar, por mutaciones que
predisponen a la enfermedad. EI EEG, la RM cerebral y la blsqueda de
proteina 14-3-3 en LCR ayudan al diagnéstico.

9. Complejo SIDA demencia. El virus de la inmunodeficiencia adquirida tiene un
especial tropismo por la glia, lo que puede llevar a una demencia de tipo frontal
o0 subcortical, con alteraciones en la programacion de la conducta. El
tratamiento antiretroviral ha postergado su aparicion, que antes era casi de
regla a los pocos afos de la infeccidn.

10. Demencia postraumatica. Estas demencias casi siempre afectan a hombres
jovenes e impulsivos, que practican deportes 0 se exponen a situaciones de
riesgo. Como sucede en todas las demencias de personas jovenes, implican un
brusco quiebre biogréafico, en una vida que se veia llena de expectativas
promisorias, y su aceptacion por la familia es doblemente dificil. A veces son
severas Yy significan una invalidez total, definitiva; otras veces son discretas, y
significan una existencia condenada a la mediocridad.'® Por otra parte, en este
tipo de demencias la rehabilitacion cognitiva puede mostrar sus mayores
logros, para lo cual es indispensable al apoyo de la familia. Un caso especial

'® En cambio, en pacientes con demencias de tipo Alzheimer hemos detectados varias veces
niveles bajos de vitamina que no parecian tener ninguna importancia. Les administramos
vitamina B12 parenteral por meses, sin ningun cambio clinico ni hematolégico. Sin embargo,
hay autores que comunican que pacientes con EA y nivel bajo de vitamina B12 tienen mayor
deterioro cognitivo.

" Ello ha sido (til para los laboratorios.

'8 Recordamos un neurocirujano que se suicidé porque no se le permitio volver a operar.



de demencia postraumatica son las demencias de los boxeadores. Son poco
frecuentes en la practica neurologica, pero representan que el rival ha
conseguido su objetivo: causar un dafio cerebral.

11. Demencias vasculares. Son frecuentes, pero muchas veces se disimulan
detras de un defecto focal de mayor pregnancia, como puede ser una
hemiplejia o una afasia. La forma mas caracteristica es la demencia vascular
subcortical (Binswanger) en la cual se han ido sumando poco a pocos multiples
infartos lacunares o episodios de isquemia parcial de estructuras subcorticales.
Existe un deterioro cognitivo de tipo frontal o subcortical (con apatia asociada a
labilidad emocional, lentificacién) junto a parkinsonismo (marcha a pequefios
pasos, torpeza motora, disartria y disfagia).

12. Hidrocefalia normotensiva. Es la demencia que todos los neurdlogos y
neurocirujanos buscan: podria solucionarse con una derivacién ventricular. Las
manifestaciones clasicas son la llamada triada de Hakim: demencia que se
instala en pocos meses, con pérdida del control de esfinteres y con
alteraciones severas de la marcha. Las imagenes cerebrales muestran
dilatacion ventricular, signos de reabsorcién transependimaria del LCR y
ausencia de atrofias cortical. Desgraciadamente es poco frecuente y en
muchos de los casos intervenidos la respuesta no es la esperada.

DEMENCIAS DEGENERATIVAS.
Aqui nos referiremos a varios tipos de demencias, y especialmente a la mas
importante: la enfermedad de Alzheimer.

1. Demencias asociadas a la enfermedad de Parkinson. En este punto se
presentan dos posibilidades, la demencia después de afios de sufrir de la
enfermedad de Parkinson, y la demencia por cuerpos de Lewy difusos, en que
el compromiso motor y el deterioro cognitivo se presentan simultaneamente (o
dentro del mismo afio). En el primer caso se trata de un paciente con
enfermedad de Parkinson tradicional, con temblor, rigidez y akinesia que han
respondido durante afios al tratamiento; pero 8, 10 o 12 afios después presenta
un deterioro cognitivo de tipo frontal, muchas veces precedido por
alucinaciones. En la demencia por cuerpos de Lewy el compromiso motor
responde menos a los dopaminérgicos y se asocia a un deterioro cognitivo con
alucinaciones y delirio lucido, con fluctuaciones; los neurolépticos pueden
agravar el compromiso motor.

2. Demencias frontotemporales. Son un conjunto de demencias degenerativas
gue se caracterizan desde el punto de vista patoldégico porque existen pérdida
de neuronas, gliosis y espongiosis; la enfermedad de Pick y la Gliosis
subcortical progresiva se consideran variantes histolégicas. Ademas existen
variantes topograficas: cuando la atrofia es predominantemente prefrontal y de
los polos temporales, predominan los trastornos de la conducta, entre la apatia
y la impulsividad sin control. Cuando compromete las areas del lenguaje del
hemisferio izquierdo, pueden presentarse como afasia progresiva 0 como
demencia semantica.

3. Enfermedad de Alzheimer (EA). La EA es una enfermedad de compleja
patogenia *° , a veces hereditaria %°, cuya incidencia aumenta con la edad, que

1 se discute la importancia relativa de factores tales como la formaciéon del amiloide, la
degeneracion neurofibrilar, los fendmenos inflamatorios y los radicales libres, alteraciones en la
%Iia, mecanismos inmunoldgicos, y otros.

Las formas hereditarias serian menos del 1% de los casos; pero es una enfermedad de alta
incidencia en los adultos mayores, de tal modo que en méas del 10% de los casos existe el
antecedente de un cuadro similar en algun familiar.



es el principal factor de riesgo.?* En efecto, en sujetos de 60 afios tiene una
incidencia de 1 o 2%; pero en los de 85 afios 0 mas afecta a una de cada dos o
de cada tres personas. Comienza en forma insidiosa, generalmente con fallas
de la memoria reciente y pasando por una etapa de DCL, con un defecto
significativo de la memoria pero sin demencia. En esta etapa es dificil hacer el
diagnostico diferencial con lo que podria estimarse un envejecimiento normal y
con trastornos emocionales que también perturban la memoria. La duracion de
la enfermedad varia entre 4 0 5 hasta mas de 15 afios; en nuestra experiencia,
el promedio de sobrevida es préximo a los 8 afios. En su evolucion pueden
distinguirse 3 etapas #:

a. Etapa hipocampica, en que existen defectos de la memoria y también
del juicio o capacidad ejecutiva®®. Esta etapa se caracteriza ademas por
la existencia de conflictos: entre el paciente y quienes, ignorando el
diagnéstico, le reprochan sus errores; entre los familiares, ya que
algunos tienen conciencia de la EA y otros la niegan; y si se consultan
diferentes médicos estos pueden diferir en el diagndstico. Con cierta
frecuencia el inicio de la EA se asocia o se confunde con una
depresion; con menor frecuencia, con una psicosis con delirios lucidos.

b. Etapa parieto-témporo-occipital (pero también prefrontal), con una
demencia evidente (con gran defecto del juicio). Se caracteriza porque
se han agregado trastornos del lenguaje, apraxias y otros defectos
neuropsicolégicos.” En esta etapa son mas frecuentes los cuadros
psicéticos, trastornos emocionales, agitacién. Es frecuente que se
desorganice el ciclo suefo-vigilia, lo que obliga a vigilar la paciente las
24 horas del dia. Es una etapa de gran exigencia fisica y emocional
para la familia, lo que unido a los trastornos conductuales puede llevar
al rechazo e internacion del paciente. Al progresar la invalidez, se
agregan alteraciones de la marcha y pérdida del control de esfinteres.

c. Etapa de dafio global, cuando el paciente ya es incapaz de caminar
sin ayuda e inexorablemente llega a la postracion en cama, con
hipertonia flexora de las 4 extremidades, prehension forzada y reflejo de
succion, con disfagia y pérdida total o casi total del lenguaje. En esta
etapa el paciente puede pasar meses o0 afios, hasta que una
complicacion termina con su vida.”

L | os factores de riesgo vascular (hipertension arterial, dislipidemias, sincopes) también son
importantes. Muchos de los pacientes diagnosticados como EA tienen demencias mixtas, con
un componente vascular que puede expresarse clinicamente como AVE isquémico, o
radiolégicamente como microangiopatia. A veces es dificil decidir qué afeccidén predomina, si la
EA o una demencia vascular. Otros factores de riesgo para la EA son el sedentarismo, la baja
escolaridad, la falta de actividades psicosociales.

22 Existen variantes de la EA: formas hereditarias o esporadicas; de comienzo precoz, incluso
antes de los 50 afios, y tardias, después de los 85; formas frontales; afasias progresivas; la
atrofia cortical posterior, en que destacan los defectos visuales; formas mixtas, generalmente
con patologia vascular; y otras.

% podria decirse que la primera etapa es el DCL, o incluso que existen etapas preclinicas en
sujetos normales cuya autopsia demuestra la patologia propia de la EA. Todavia se pide que
exista una demencia para diagnosticar una EA, pero esto podria cambiar en el futuro.

% | os primeros defectos del lenguaje son alteraciones del discurso, seguidos de dificultades
para encontrar sustantivos (que se confunden con la amnesia), luego aparecen palabras
erroneas (parafasias) y finalmente laconismo extremo. Las apraxias iniciales son las apraxias
constructivas (se detectan en el dibujo) e ideatoria (se detectan al solicitar pantomimas
complejas). También hay defectos en la orientacion, calculo, lectoescritura.

%5 En este momento se discute el sentido de tratar o no esas complicaciones con riesgo vital.



MANEJO DE LAS DEMENCIAS.

El manejo de las demencias requiere 4 aspectos:
Diagnéstico.

Tratamiento etioldgico y sintomatico.
Actividad y vigilancia (cuidados) del paciente.
Cuidados del paciente postrado.

Orientacion y apoyo a la familia.

PooTY

a. El diagndstico implica responder a 3 preguntas ¢Cuando sospechar una
demencia? ¢Como confirmar su existencia? ¢Como orientarnos hacia la
etiologia? Se sospecha una demencia cuando el paciente cambia y comienza a
cometer errores de juicio en sus actividades, cuando tiene fallas de memoria,
cuando presenta conductas inadecuadas. Ahora bien, todos podemos cometer
errores, olvidar algo, tener una actitud que no corresponde; pero se supone
gue solo ocasionalmente y no en forma reiterada. Con respecto a la memoria
es importante el juicio de un informante confiable, ya que cuando alguien se
gueja de mala memoria es muy probable que esté cursando un trastorno
emocional. Para confirmar una demencia es indispensable recurrir a una
evaluacion neuropsicoldgica, que puede ser muy simple, por ejemplo con el
Minimental test de Folstein 2°, o extensa, con la ayuda de un profesional
entrenado, para lo cual diferentes centros emplean diferentes baterias que
evallan memoria, capacidad ejecutiva, praxias, lenguaje, y otras funciones.
Para llegar al diagnéstico etioldgico es necesario conocer la historia del
paciente, realizar una evaluacion médica general, una evaluacion neurolégica
relativamente simple y contar con TAC, a veces EEG, LCR y otros examenes
mas sofisticados. Podemos sugerir un algoritmo de diagndstico:

- Curso regresivo después de un evento agudo, con o sin signos de déficit focal:
demencias postencefaliticas, post traumaticas, post andxicas, vasculares, etc.
La anamnesis permite el diagndstico; en caso de dudas se puede pedir TAC.

- Curso progresivo en semanas o meses con marcadas fluctuaciones por
episodios de confusion, sin signos focales?’, con TAC normal, sugiere una
encefalopatia metabdlica o tdxica; también podria ser una meningitis
subaguda. La evaluacién médica general da el diagndstico; a veces es
necesario el estudio de LCR, estudios inmunoldgicos, a veces RNM y otros
mas sofisticados.

- Curso progresivo con escasas fluctuaciones, de semanas o meses de
evolucion, con o sin signos focales evidentes: puede ser un tumor cerebral, un
hematoma subdural, una parasitosis, una hidrocefalia. También puede ser una
demencia vascular subcortical. En estos casos la TAC o RNM confirmaran el
diagndstico. También puede sospecharse una enfermedad de Creutzfeldt
Jakob, un complejo SIDA demencia.

- Curso progresivo sin fluctuaciones, de varios meses o mas de un afio de
evolucion, con compromiso motor precoz: puede ser una enfermedad de
Parkinson o una demencia por cuerpos de Lewy, una degeneracion
corticobasal, una paralisis supranuclear progresiva, u otras.

% Se presenta como anexo la version que usamos en el Hospital Clinico de la Universidad de
Chile. El punto de corte podrian ser los 24/30 puntos, pero hay dementes con mas puntos y
sujetos sin demencia pero con baja escolaridad o ClI limitrofe con un puntaje menor.

" A veces hay signos de déficit focal que regresan al corregir el trastorno metabolico.



- Curso progresivo sin fluctuaciones, de varios meses o mas de un afio de
evolucion, sin compromiso motor precoz: puede ser una enfermedad de
Alzheimer, en que generalmente destaca el compromiso de la memoria, 0 una
demencia frontotemporal, en que generalmente destaca un trastorno
conductual.

b. Tratamiento etioldgico y sintoméatico. S| existe una terapia especifica
médica o quirdrgica, el paciente recibira el tratamiento que corresponda. Los
principales desafios terapéuticos son los que plantean las enfermedades
neurodegenerativas. Podemos adelantar que para la demencia frontotemporal,
la degeneracion corticobasal, la pardlisis supranuclear progresiva y otras
afecciones similares, no existen terapias farmacolégicas aceptadas. Si existen
para la EA, son los antecolinesterasicos y antiglutamatérgicos. 2*Ademas es
importante el tratamiento farmacolégico de las alteraciones emocionales o
conductuales.

- Anticolinesterasicos. La hipoétesis colinérgica supone que en la EA una
precoz atrofia de neuronas colinérgicas del nicleo basalis de Meynert lleva a
un déficit por denervaciéon en la estimulacion de neuronas piramidales de la
corteza cerebral. El déficit de acetilcolina seria compensado usando inhibidores
de la acetilcolinesterasa. Entre ellos los primeros en estudiarse fueron la
fisostigmina y la tacrina, pero sus efectos colaterales hicieron que fueran
abandonados y reemplazados por rivastigmina, donepezilo y galantamina, que
son los que se usan actualmente. Se ha comprobado que son eficaces, pero se
trata de una eficacia parcial. La mayoria de los trabajos sefiala que a los 6
meses de tratamiento existe entre los sujetos tratados y no tratados una
diferencia de 2 a 4 puntos en la escala ADAS-Cog (de 70 puntos). Ademas su
eficacia no parece mantenerse méas alla de 1 o 2 afios. Las dosis Utiles de
donepezilo fluctian entre 5 a 10 mg diarios en una dosis; entre 6 a 12 mg
diarios (en dos dosis) de rivastigmina.

- Antiglutamatérgicos. La memantina, usada en Europa desde hace mas de 15
afios, es un modulador de los canales de calcio de tipo NMDA, que se abreny
permiten la entrada de calcio al ser estimulados por el i6n glutamato. El
funcionamiento de estos canales es indispensable en el aprendizaje, pero en la
EA la excesiva entrada de calcio a la neurona puede contribuir a la muerte
celular. Su eficacia también estd comprobada, pero no parece mayor que la de
los anticolinesterasicos. Se ha dicho que es Util en etapas mas avanzadas de
demencia. ¥

- Tratamiento de los trastornos conductuales. En este rubro podemos
mencionar farmacos antidepresivos, tranquilizantes, hipnoticos. Debemos
mencionar 2 o 3 puntos: si hay elementos psicoticos debemos usar
neurolépticos mas que benzodiazepinas (con riesgo de que aparezcan signos
extrapiramidales); los hipnéticos (y a veces los tranquilizantes) pueden inducir
efectos paradojales. Se han usado antiepilépticos en el tratamiento de la
agitacién o agresividad. La recomendacion general es usar dosis bajas para
subirlas paulatinamente, y estar alerta a la aparicion de efectos colaterales. Por
eso, en pacientes muy agitados, el control debe ser diario o casi diario. *°.

*% Estos farmacos también son Utiles en demencias vasculares.

% Una ventaja adicional es que, teniendo un mecanismo de accion distinto al de los
anticolinesterasicos, pueden asociarse para obtener un mayor efecto.

% Cuando un paciente esta agitado o agresivo, siempre debemos considerar que su conducta
depende no soélo de su enfermedad sino que de su interaccion con el medio, principalmente la
actitud de los cuidadores. Por eso hemos repetido que cuando un paciente se agita, lo
prudente es comenzar dando tranquilizantes a los cuidadores.
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c. Actividad y vigilancia del paciente. Todos los pacientes (incluso los
postrados) requieren o pueden tener algun tipo de actividad, lo que beneficioso
para su estado emocional, su interacciéon con el medio, su estado general, el
suefio y el trofismo de sus neuronas. Entre estas pueden mencionarse labores
domésticas simples, gimnasia, juegos al aire libore o de salon, baile,
conversacion, artesanias, y muchas otras. Sin embargo todas ellas deben ser
supervisadas, ya que su dificultad debe adaptarse a la capacidad del paciente,
ya que la apatia los hace desistir de sus tareas y porque pueden producirse
accidentes por descuido. Con respecto a la actividad social, es preferible que
sean con so6lo un interlocutor y no en un grupo de familiares normales, ya que
ellos interactian entre si y el paciente no logra seguir la conversacion.

d. Cuidados del paciente postrado. En la etapa final el paciente es
absolutamente dependiente y requiere un cuidado total, ojala en catre clinico.
Esto incluye el aseo y cuidado de la piel y mucosas, la prevenciéon de escaras
(ojald con un buen colchén antiescaras), prevencién de contracturas 3%,
alimentacién. Con respecto a esta Ultima, debe ser fraccionada y semisélida;
las gelatinas pueden reemplazar el agua (por la disfagia ilégica). En algunos

casos debe recurrirse a una gastrostomia o una sonda nasoyeyunal.

e. La orientacién familiar es tal vez el aspecto mas importante del manejo, una
vez establecido el diagnéstico. En efecto, la familia debe tener clara
informacion sobre la naturaleza de la enfermedad y las posibilidades de
tratamiento, sus efectos colaterales y su eficacia. Esto vale para todas las
demencias, ya sean por un tumor cerebral, postraumaticas o una enfermedad
degenerativa. ** Para orientarlas es necesario destinar a ello consultas
adicionales y darles referencias, sugerirles consultar en la Corporacion

Alzheimer Chile, en textos o en internet.*®

CRITERIOS DE DERIVACION A ESPECIALISTA EN NEUROLOGIA.

Idealmente todos los pacientes con demencia debieran ser evaluados por un
especialista en neurologia, aunque después siga en control con su médico de
cabecera o en atencion primaria. Sin embargo, no siempre es posible y muchas veces
es necesario establecer prioridades de derivacién. Son las siguientes:

a. Edad: 65 afios 0 menos.

b. Curso menor de un afio.

c. Signos neuroldgicos tales como trastornos del movimiento, defectos focales,

sospecha de hipertension intracraneana.

d. Trastornos conductuales importantes.

e. Solicitud expresa de la familia.
Por otra parte, en un paciente con diagnéstico etiolégico ya establecido, si existen
muchos trastornos conductuales podria justificarse la derivacion a un especialista en
psiquiatria; y si existe compromiso del estado general, a un geriatra, internista o
médico general.

31 A veces ayuda un relajante muscular como ciclobenzaprina, o un agonista dopaminérgico.
¥ En la EA sefialo a las familias que la eficacia de los farmacos antidemencia es limitada, y que
lo mas importante es que el paciente esté tranquilo, activo y protegido. Les digo “si les sobra
plata, podemos usar esos farmacos”. Hay familias que insisten o necesitan para su tranquilidad
un tratamiento farmacolégico; en esos casos, podria estar justificado el uso de un placebo de
bajo costo, diciéndoles “es muy probable que no sirva de nada, pero... probemos”.

% www.corporacionalzheimer.cl o fono (56-2) 732 1532
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REFERENCIAS SELECCIONADAS.

1. Donoso A: La enfermedad de Alzheimer y otras demencias. Ed. Universitaria,
Santiago, 4* ed. 2007. Es un pequefio manual para orientacion y apoyo a las
familias.

2. Neurological Clinics N Am 2000; vol 18. Esta dedicado a las demencias; incluye
capitulos sobre alteraciones conductuales, tratamiento farmacoldgico, deterioro
cognitivo leve, problemas familiares, y otros.

3. www.alzforum.org/home.asp. En esta pagina hay secciones con informacién
actualizada para familiares, médicos e investigadores del area. Es una de las
mejores referencias actuales.
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CIERRE LOS OJOS.

FICHA:
MINIMENTAL TEST DE FOLSTEIN. PUNTAJE: /30.
NOMBRE: EDAD: FECHA:
Escolaridad: Diagnostico:
ORIENTACION.

/5 ¢,Cudl es el afo? ¢ Estacion? ¢Mes? ¢, Fecha? ¢Dia de la semana?
/5  ¢DoOnde estamos? Pais; Region; Ciudad; Comuna; Edificio o piso?

REGISTRO.

/3 Repita estas 3 palabras (avidn, mesa, arbol), advirtiendo que después se le van a
preguntar; un punto por cada una. Repetirlos hasta 5 veces o hasta que se los aprenda;
anotar nimero de ensayos: . En lectura, debe leer en voz alta o en silencio y obedecer;
anotar si lee y no cumple. En escritura la frase debe tener sujeto y predicado. Cada
pentagono debe tener 5 angulos y la interseccion 4.

ATENCION Y CALCULO.
/5 Al nimero 100 réstele 7; repetir la resta 5 veces, anotando las respuestas; un punto
por cada respuesta correcta.

EVOCACION.
/3 Preguntar por las palabras que repitid; un punto cada una. Anotar los errores.

LENGUAJE.

/2 Denominar un lapiz y un reloj; un punto cada uno. Anotar los errores.

/1 Repetir una sola vez “en un trigal habia 5 perros”. Anotar los errores.

13 Orden (pasandole un papel chico) “tome este papel con la mano derecha, déblelo por
la mitad y péngalo encima de una rodilla”. Un punto por cada elemento correcto.

/1 Lectura (cierre los 0jos):

/1 Escritura “escriba una frase completa”.

DIBUJO.
/1 Copie este dibujo.



