Simposio Internacional: Diagnéstico diferencial de las demencias corticales. Un enfoque
pluridisciplinar
International Symposium: Differential diagnosis of cortical dementias: A multidisciplinary approach

Madrid, 29-30 de octubre de 2012
Madrid, October 29-30, 2012

FUNDACION RAMON

Las Demencias de Cuerpos de Lewy (DCLS)
Jaime Kulisevsky

Las Demencias de Cuerpos de Lewy (DCLs) incluyen los sindromes clinicos de la
Demencia de Cuerpos de Lewy (DCL) y la Enfermedad de Parkinson con Demencia
(EPD). Ambas comparten la mayoria sino todos sus signos clinicos variando sélo el orden
de aparicion de los mismos con el parkinsonismo precediendo a la demencia en la EPD y
con la demencia coincidiendo o precediendo al parkinsonismo en la DCL. Incluso hay un
solapamiento sustancial, sino completo, de los hallazgos patoldgicos cuyo marcador mas
importante son los cuerpos de Lewy (CLs), compuestos principalmente por la proteina
sinaptica alfa-(a-sin). Es de destacar que las mutaciones y multiplicaciones del gen de a-
sin pueden llevar a EP familiar y a DCL. Muchos pacientes con DCL tienen patologia tipo
enfermedad de Alzheimer (EA) concomitante mientras que la coexistencia de cambios EA
en la EPD fluctua entre 5 a 30%. Considerada hasta hace muy poco una enfermedad
neurodegenerativa puramente motora, durante la ultima década ha quedado claro que el
deterioro cognitivo (DC) es una caracteristica propia de la EP, presente en un 30% de
pacientes al momento del diagnostico. Estudios transversales muestran que un 25% de
los pacientes no dementes cumplen criterios de Deterioro Cognitivo Leve (DCL) y que
hasta un 30% cumplen criterios de demencia. Datos recientes muestran que hasta el 80%
de los pacientes presentan importante deterioro cognitivo después de 20 afos de
seguimiento. Los criterios de consenso para el diagnostico de DCL y EPD aplican la ‘regla
de un-afo’ mediante la cual el diagnostico de EPD requiere la presencia de signos
motores parkinsonianos al menos un afo antes del comienzo de la demencia mientras
que el diagndstico de DCL requiere que el comienzo de la demencia sea previo o
concomitante al parkinsonismo motor.

Debido a la heterogeneidad del déficit neuropsicoldgico en el curso de la evolucion de EP
a EPD, la definicién y la identificacién de predictores neurocognitivos de EPD constituye
uno de los topicos de mayor interés en la investigacion de la EP. Mientras que el TC en la
EP temprana se caracteriza por un sindrome de disfunciéon ejecutiva de ‘tipo frontal’
relacionado principalmente con el déficit dopaminérgico, la transicion a la demencia se
caracteriza por la aparicién de fallos de tipo ‘cortical posterior de probable origen
colinérgico. Ademas de la demencia, los criterios de consenso para el diagnostico clinico
de DCL ‘probable’ requieren la presencia de dos o mas signos cardinales: fluctuaciones
cognitivas con variaciones pronunciadas en la atencién y la alerta, alucinaciones visuales
recurrentes y parkinsonismo espontaneo (no farmacolégico).
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Datos adicionales ‘sugerentes’ incluyen trastorno de conducta de suefio REM, importante
sensibilidad a neurolépticos y disminucién de la captacion del transportador de dopamina
por imagen PET (Positron Emission Tomography) o SPECT (Single-Photon Emission
Computed Tomography). Hasta la fecha solo se han publicado un pequefio numero de
ensayos clinicos controlados con placebo con numero reducido de pacientes y un estudio
con muestra amplia evaluando el uso de anticolinesterasicos en la EPD y la DCL. Hay una
necesidad urgente de desarrollar tratamientos para el deterioro cognitivo leve en la EP.
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