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DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY

La demencia con cuerpos de Lewy (DCL), es un tipo de
demencia reconocida en las dltimas dos décadas, y que tras
la enfermedad de Alzheimer (EA) se considera la segunda cau-
sa de demencia degenerativa. Los estudios necrésicos mues-
tran que entre el 15-25% de los sujetos con demencia cum-
plen los criterios neuropatoldgicos de DCL.

A pesar del avance de los procedimientos anatomopa-
tolégicos, adn existen problemas en la diferenciacién de los
sintomas iniciales de la DCL con la EAy la enfermedad de
Parkinson EP).

Resultan limitados los célculos epidemioldgicos de esta
entidad, en parte por la ausencia de una prueba diagndstica
especifica y en parte porque los criterios clinicos aceptados
en la actualidad son relativamente recientes. Datos perte-
necientes a series espafiolas indican una incidencia de
26/100.000 (Girona) y una prevalencia del 0,9 % (Leganes)
en mayores de 70 afios.

Anatomia Patolégica
Nosologia

Los limites nosolégicos de la DCL son imprecisos. La
frecuente coincidencia de cuerpos de Lewy corticales y le-
siones degenerativas tipo Alzheimer ha conducido a di-
versos autores a considerar la DCL como “una variante
de la EA con cuerpos de Lewy”. Cada vez mas autores dis-
tinguen clinica y patolégicamente dos tipos de DCL: una
forma “pura” con cuerpos de Lewy abundantes, escasa pér-

dida neuronal, corteza cerebral bien preservada, depésitos
difusos de la proteina b amiloide y atrofia cerebral leve,
que probablemente sea una enfermedad independiente; y
una forma “mixta” en la que la presencia de cuerpos de
Lewy se asociarfa a las marcas neuropatoldgicas de la EA.
La frontera no esta clara y estarfamos ante un continuo que
se solapa, con las consiguientes limitaciones en cuanto al
diagnéstico clinico.

Sintomas de la DCL
La DCL predomina en varones, se manifiesta entre los 70-

80 afios y como ocurre con otras demencias degenerativas,

su inicio suele ser subagudo y su curso fluctuante, con peor

prondstico vital que la EA.
Entre sus rasgos clinicos principales destacan:

U Deterioro mental progresivo, con algunos rasgos de cardc-
ter frontal como labilidad de la atencidn, lentitud de pen-
samiento, defectos ejecutivos y especialmente visuoespa-
ciales y visuocontructivos. Son caracteristicas las fluctua-
ciones acusadas del rendimiento cognitivo con variacio-
nes acusadas de la atencién y el estado de alerta, de un
dia para otro, o en el mismo dfa.

U Parkinsonismo en las etapas iniciales de la demencia, de
intensidad variable similar al de la EP aunque se di-
ferencia por ser simétrico desde su inicio, con escaso
temblor y mala respuesta al tratamiento con levodo-
pa. De forma arbitraria, los criterios de consenso su-
gieren que se denomine EP con demencia si ha existi-
do al menos un periodo de un afio con sintomas mo-
tores aislados.

U Sintomas psicdticos generalmente precoces, tales como alu-
cinaciones visuales estructuradas y vividas, que pueden o
no angustiar al paciente y pensamientos paranoides o de-
lirios bien estructurados. Muchos casos pueden mostrar
hipersensibilidad a los neurolépticos y presentar cuadros
graves de parkinsonismo y confusion tras la administra-
cién de estos farmacos. La depresion y los trastornos de
conducta también son frecuentes.
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En la DCL se encuentran otros signos neuroldgicos como
las caidas ocasionales, el sindrome del trastorno de conduc-
ta ligado al suefio REM, defectos olfativos y trastornos vege-
tativos (hipotensién ortostdtica, incontinencia urinaria...)

Los rasgos neuropsicoldgicos principales de la DCL son
los defectos atencionales, visuoperceptivos, visuomotores vi-
suoconstructivo, (siendo muy llamativos la dificultad en el di-
bujo del reloj o de los pentagonos) produciéndose menos de-
fectos de la memoria episédica como ocurre en la EA.

Criterios de consenso

En 1996, el Consorcio para la demencia con cuerpos de
Lewy desarroll6 unos criterios de consenso para su diagnds-
tico aconsejando el término genérico DCL. Sus rasgos clini-
co principales ya han sido sefialados y se sistematizaron en
los llamados “criterios diagndsticos de consenso” que son los
de uso mas recomendable y se estan aplicando en los ensa-
yos clinicos en curso.

Criterios de demencia con cuerpos de Lewy
1) Deterioro cognitivo progresivo de suficiente intensidad
para interferir con la actividad social y laboral, con tras-
tornos de memoria, atencion y capacidades visuoespa-
ciales.
2) Dos de los siguientes rasgos (DCL probable) o uno (DCL
posible)
- Fluctuaciones con variaciones atencion.
- Alucinaciones visuales recurrentes y detalladas.
- Parkinsonismo.
3) Rasgos que apoyan el diagndstico:
- Cafldas repetidas.
- Sincope.
- Pérdida de conciencia transitoria.
- Sensibilidad neurolépticos.
- llusiones sistematizadas.
- Otros tipo de alucinaciones.
4) El diagnéstico es menos probable en presencia de:
- Enfermedad Cerebrovascular manifiesta.
- Enfermedad cerebral o sistémica que pueda justifi-
car el cuadro clinico.

Estos criterios han sido validados en varias series clini-
copatoldgicas prospectivas y retrospectivas. En términos

generales puede decirse que los criterios clinicos de consen-
so son capaces de detectar la DCL con alta especificidad
(0,83-0,95) pero con baja sensibilidad (0,30-0,80), lo que
indica que los criterios son dtiles para confirmar el diagnds-
tico pero tienen sus limitaciones para el cribado de la enfer-
medad por su alta tasa de falsos negativos (Tabla I).

Neuroimagen en la DCL

El desarrollo de las técnicas de neuroimagen ha propor-
cionado nuevas herramientas en el diagndstico de la DCL con
particular referencia a la diferenciacion de la DCL con la EA.

Si bien las imagenes de rMN estructural convencional
no ayudan a la diferenciacion, las técnicas funcionales como
la Tomografia de emisién de positrones (PET-FDG) o el SPECT
pueden mostrar un patrén de hipometabolismo occipital
en los pacientes con DCL en comparacién con aquellos con
EA.

Recientemente se han publicado dos estudios sobre el pa-
pel del SPECT con trasportadores de la dopamina en el es-
tudio de la via estriatal de pacientes con DCLy EP para es-
tablecer las diferencias de patrones que podrian ser dtiles en
el diagnéstico diferencial de las dos entidades.

Tratamiento farmacoldgico
El tratamiento de los pacientes con DCL es complicado

debido a la multiplicidad de sintomas, siendo particularmente
problemdtico el tratamiento de los sintomas conductuales.El
objetivo del tratamiento ideal, serfa utilizar firmacos con ac-
tividad potencial para la combinacién de sintomas cogniti-
vos, motores y neuroconductuales que presentan estos pa-
cientes y asf evitar la polifarmacia.

U Sintomas parkinsonianos: Cerca del 70% de los pacientes
con DCL tienen una respuesta inicial transitoria a la ad-
ministracion de levodopa. Esta sustancia es preferible a
la administracién de agonistas dopaminérgicos ya que es-
tos suelen aumentar el riesgo de alucinaciones.

U Sintomas neuroconductuales. El uso de farmacos antip-
sicoticos es problematico por la extremada sensibilidad
de los pacientes con DCL a los neurolépticos.. La respuesta
hipersensible caracteristicas consiste en una sedacién ini-
cial seguida de la aparicion brusca de rigidez que se acom-
pafia de inestabilidad postural y caidas. Posteriormente
acontece un rapido deterioro generalizado con confusién,
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TABLA 1. Diagnéstico diferencial de la DCL.

Demencias
E.A

Vascular
Frontotemporal
Corticobasal

Parkinsonismos
E.P

P.S.P
Atrofia

Multisitémica

E. Huntington
Enf Wilson

Demencia Cuerpos de Lewy vs Enfermedad de Alzheimer

D.C.L
Inicio Evolucién
Demencia 82 (40-100) 100
Fluctuaciones 58 (8-85) 75 (45-90)
Alucinaciones
Visuales 33 (11-64) 46 (13-80)
Depresion 29 (7-75) 38 (12-89)
Parkinsonismo 43 (10-78) 77 (50-100)
Caidas 28 (10-38) 37 (22-50)
Sensibilidad
Neurolepticos 61 (0-100)
D.C.L (%)

Sintomas iniciales

- Parkinsonismo 241

- Cognitivos/Psiquidtricos 72,4

- Ambos 3,5
Temblor de reposo 55
Rigidez 92,3
Bradicinesia 89,5
Mioclonfas 18,5
Respuesta L-dopa. 70

acinesia, rigidezy postura fija en flexion que conlleva una
elevada morbimortalidad por las complicaciones asocia-
das al inmovilismo extremo. Tal respuesta aunque es mas
frecuente tras la administracién de los neurolépticos cla-
sicos, también ocurre con los neurolépticos atipicos que
en todo caso deben de administrase con dosis iniciales
muy bajas e incrementos pausados.

Alteraciones cognitivas. El déficit coline “rgico de la DCL
es alin mds importante que en la EA, por tanto el empleo
de farmacos anticolinesterasicos esta justificado desde un
punto de vista fisiopatoldgico, esperandose incluso una

Enf. con delirio Otras
Psiquiatricas HPN
Metabdlicas L.O.Es
Inflamatorias E.CJ

Infecciosas
Farmacos
E. Alzheimer
Inicio Evolucién
100 100
6 (13-31) 12(5-19)
13 (3-19) 20(11-28
16 (9-38) 16 (12-21)
12 (5-30) 23 (19-30)
9 (5-14) 18 (11-24)
15 (0-29)
E.P. (%)
939
6,1
0
85
95,2
95
0
100

mejor respuesta. Se dispone de evidencia del efecto be-
neficioso de donepezilo, rivastigmina y galantamina en el
tratamiento de los sintomas cognitivos y neuroconduc-
tuales de pacientes con DCL.

DEMENCIA EN LA ENFERMEDAD DE PARKINSON

La enfermedad de Parkinson ha sido considerada tradi-

cionalmente un trastorno del movimiento. Contraria a la con-
cepcion inicial de que el deterioro cognitivo no es un sinto-
ma de la enfermedad, se reconoce en la actualidad que los
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pacientes con EP pueden tener afectacién de ciertas funcio-
nes cognitivas y desarrollar una demencia.

Las cifras de incidencia y prevalencia son muy variables
segln los estudios. La prevalencia media se sittia en el 30%.
Uno de los pocos estudios de cohorte longitudinal que in-
cluyd a 224 pacientes establece una prevalencia a los 8 afios
del 78 % considerandose factores de riesgo para desarrollar
una demencia en la EP: la edad avanzada al inicio de los sin-
tomas motores, complicaciones conductuales precoces al tra-
tamiento con levodopa, presencia de afectacion axial o del
habla, sintomas motores severos, puntuaciones bajas en los
test de fluencia verbal depresion y tabaquismo.

Clinica de la demencia en la E. Parkinson

Tedricamente los pacientes con EP pueden verse afecta-
dos con los distintos tipos de demencia que afectan al resto
de la poblacién. Sin embargo existe un prototipo de demen-
cia asociada con la EP que presumiblemente esta en relacion
con las mismas alteraciones fisiopatoldgicas que causan los
sintomas motores. Los signos clinicos de la demencia en la
EP son diferentes a los signos de la EA. Las alteraciones cog-
nitivas se centran en las funciones ejecutivas, visuoespaciales
con afectacion secundaria dela memoria estando el alma-
cenamiento de la informacién bastante conservado, es de-
cir se encuentra mas comprometido el recuerdo libre que las
tareas de reconocimiento.

Diversos estudios han descrito el perfil de los deficit cog-
nitivos en la EP con demencia. Un estudio que comparé pa-
cientes con EP con demencia, DCL , EAy PSP con la Dementia
Rating Scale (particularmente sensible a la disfuncion eje-
cutiva) establecid distintos patrones cognitivos para estos pa-
cientes. Comparados con los pacientes con EA, los sujetos
con EP-demencia o DCL obtenfan mejores resultados en los
test de memoria. Pero peores puntuaciones en las pruebas de
iniciativa y perseveracion y en las pruebas constructivas. Com-
parados con los pacientes con PSP, los pacientes con EP-de-
mencia y DCL tenfan puntuaciones mas bajas en los test de
memoria. No se encontraron diferencias significativas en cuan-
to al perfil cognitivo de los pacientes con EP-demenciay DCL,
salvo mejor rendimiento en los test conceptuales en la EP-de-
mencia comparado con la DCL. El estudio citado resalta
las similitudes entre la EP-demencia y la DCLy las diferencias
en el perfil cognitivo entre estos dos procesos y la EA; la al-

tercion en la codificacion es la marca mnésica de la EA mien-
tras la alteracion en la recuperacion de la informacion lo se-
ria de la EP-demencia y la DCL. Los autores concluyen que el
solapamiento clinico de estos dos procesos debe contem-
plarse como partes de espectro de la enfermedad con cuer-
pos de Lewy.

Otros autores han estudiado pacientes con los proce-
sos citados mediante el test del reloj, que proporciond una
limitada capacidad para discriminar entre los tres proce-
50s.

Un estudio reciente que se centra en la evaluacion cog-
nitiva de una cohorte incidental de pacientes con EP du-
rante un periodo de dos afios, ha demostrado que el 36%
de los pacientes tenfa afectacién cognitiva sobre la base de
los resultados del MMSE, lo que constituye una evidencia
de la afectacién cognitiva precoz en la EP y de que la pa-
tologfa propia de la EDP puede causar afectacion cogniti-
va.

Frecuentemente, los pacientes con una EP presentan un
sindrome de trastorno de conducta ligado al suefio REM. En
un estudio reciente se ha documentado que la aparicion de
esta parasomnia se relaciona con una sinucleinopatia y pue-
de preceder la aparicién de una demencia o una EP en una
media de 10 afios.

Neuroimagen en la EP-demencia

La neuroimagen estructural a través de la RMN y las téc-
nicas volumétricas no muestran diferencias significativas en
el volumen cerebral total o del nticleo caudado entre los con-
troles, los pacientes con EP o los pacientes con EP-demencia.

La neuroimagen funcional mediante tomografia de emi-
sion de positrones (PET) evidencia una notable pérdida de
neuronas colinérgicas: la actividad anticolinesterdsica estd
mds disminuida en los sujetos con EP-demencia (20%), com-
parados con enfermos con EP (13%) o EA (9%).

Diagnéstico

El proceso diagndstico de los pacientes con una EP en
los que se sospecha un deterioro cognitivo implica: 1) diag-
nosticar la presencia de deterioro cognitivo y 2) establecer
su causa. El primer paso no estd exento de dificultades ya
que ciertas alteraciones cognitivas pueden ser dificiles de dis-
tinguir de la disfuncién motora y resulta complicado deter-
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modelo de atencidon
sociosanitaria: reflexiones
desde la perspectiva sanitaria

E. Herrera Molina
Director General de Atencidn Sociosanitaria y Salud.
Servicio Extremeiio de Salud

INTRODUCCION, LEY DE COHESION Y CALIDAD
DEL SNS

A medida que han ido creciendo la dependencia y las
patologfas crénicas, la necesidad de desarrollar un sistema
de cuidados continuados y de larga duracién, ha ido ha-
ciéndose cada vez mas evidente. El escenario actual de de-

finicién legislativa de competencias en el dmbito sociosa-
nitario, y de determinacién de modelos que permitan abor-
dar estas necesidades de manera sostenible, resulta una
muestra evidente de madurez como sistema sanitario, y una
de las grandes conquistas del estado del bienestar.

La Ley 16/ 2003, de 28 de Mayo, de Cohesién y Cali-
dad del Sistema Nacional de Salud, viene a marcar un an-
tes y un después dentro del sistema sanitario, definiendo
en su articulo 14, la prestacion de atencion sociosanitaria,
como “el conjunto de cuidados destinados a aquellos en-
fermos, generalmente crénicos, que por sus especiales ca-
racterfsticas pueden beneficiarse de la actuacion simulta-
nea y sinérgica de los servicios sanitarios y sociales para au-
mentar su autonomfa, paliar sus limitaciones o sufrimien-
tos y facilitar su reinsercién social ”. A su vez especifica,
que “en el dmbito sanitario, la atencidn sociosanitaria se lle-
vard a cabo en los niveles de atencién que cada comuni-
dad auténoma determine y en cualquier caso comprenderd: los






