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DEMENCIAS
Es un tema muy importante por la prevalencia del problema.

1.- INTRODUCCIÓN:

1.1.- Prevalencia actual y futura del Alzheimer:

	
	1990
	2020

	Países desarrollados 
	4.4
	7.3

	India 
	1.8
	3.7

	África Subsahariana 
	0.7
	1.8

	Oriente Medio
	0.9
	2.3

	Rusia
	1.7
	2.4

	China
	3.0
	6.4

	America Latina
	0.9
	2.5

	Sureste Asiático
	1.3
	3.6


En los últimos 100 años se ha duplicado la esperanza de vida, cosa que no había ocurrido nunca. A finales del S.XX en algunos países la esperanza de vida se sitúa ya en los 80 años. Esto ha hecho que patologías que antes eran muy raras se hayan convertido en habituales entre la población.

El auge de las demencias se debe a lo mismo. Muchas personas van a vivir por encima de los 100 años. Por lo tanto, en global esta patología tiene mucho que ver con la edad.

1.2.- Epidemiología y costes:

· La demencia afecta a un 10-20 % de la población anciana, multiplicándose por 2 en los mayores de 85 años. Prevalencia 5-15%. Incidencia 1%.

· Existen 350.000-400.000 casos de enfermedad de Alzheimer.

· Coste medio: 12000-24000 euros/paciente/año.

· Costes globales: 4200 millones de euros.

· Es la tercera enfermedad en coste económico después de las enfermedades cardiacas y el cáncer.

· La mayoría de los pacientes mueren entre 5 y 10 años después del diagnóstico.

Los costes son una estimación a la baja. Si el estado se hiciera cargo de todo los casos el gasto sería desorbitante. Lo que ocurre es que la familia se ocupa en muchos casos del paciente.

La familia sigue siendo un soporte importante.

La enfermedad se encuentra en el ranking nº 1 en temas de becas de investigación, planificación de salud, etc.

2.- PASOS DIAGNÓSTICOS:
2.1.- Identificar el síndrome de la demencia:

Diagnóstico diferencial ante una confusión: vejez, bajo nivel cultural (sesgo de las pruebas diagnósticas), depresión, delirium, síndromes focales (afasia).

A veces es difícil diferenciar la vejez del inicio de una demencia.

Capacidad cognitiva


Lento declive a partir de los 70 años



Entre estos dos puede haber 


confusión.

     Demencia


A la hora de diferenciar entre vejez y demencia hay que tener en cuenta el SESGO CULTURAL y el GRADO DE EMOTIVIDAD (los tests pueden ser útiles pero hay que tener en cuenta el grado de motivación (en la depresión están disminuidos). Para resolver el sesgo cultural se necesita a alguien que le conociese previamente.

Antes se pensaba que a más edad, mayor incidencia. Ahora se ha visto que la línea de prevalencia no es lineal. Después de los 85 años hay una caída de la prevalencia. Por lo tanto no es inevitable el deterioro cognitivo.

2.1.1.- OMS: Definición de demencia:

- Síndrome clínico pluricausal caracterizado por múltiples déficits cognitivos sin pérdida de conciencia.

- El déficit cognitivo se acompaña generalmente por un deterioro del control emocional, del comportamiento social o de la motivación.

La demencia no se diagnostica con TAC sino por la clínica (esto será una pregunta de examen).

2.1.2.- Recomendaciones del GEN CD (2000) sobre el deterioro cognitivo:

- Alteración cognitiva: Cualquier queja cognitiva refrendada por un informador fiable.

· Deterioro cognitivo ligero:  lo anterior cuando además se confirma en un test neuropsicológico.

2.2.- Descartar las formas reversibles:


Causas de demencia reversible (N=1025)

	
	N
	%

	Hidrocefalia
	20
	

	Drogas
	15
	

	Tumores
	13
	1.3

	Endocrinopatías
	10
	0.9

	Otras
	10
	0.9

	Total
	68
	6.6


      Como las matemáticas 

      son importantes, y  en   

       medicina no las 

       tocamos mucho, estas 

       dos os la dejo a 

       vosotros que la  

       calculéis.

El porcentaje total de formas reversibles es muy bajo. Antes había más causas de demencia reversible, porque antes se incluía el alcohol. 

2.2.1.- Consultas externas de neurología: formas reversibles de demencia:

N=121

Sospecha de reversibilidad = 19.8

Síntomas reversibles = 3.3 %

Confirmación reversibilidad = 0%

2.2.2.- Pruebas en el diagnóstico de demencia:

	Todos con sospecha
	Solo seleccionados
	Rara vez

	Hª clínica

Examen neurológico

Analítica rutinaria
	Análisis especiales

Punción lumbar

TAC o RMN neuropsicológico
	PET

SPECT

Genes

APOE


Si a todo el mundo le hiciéramos todas las pruebas los costes serían altísimos debido a la alta prevalencia.

2.3.- Descartar formas vasculares:

- Diferencias en la identificación y fiabilidad diagnóstica de la demencia vascular según criterios utilizados.

	
	Identificación (%)
	Fiabilidad (Kappa)

	DSM-IV

MIS

ADDTC

NINDS-AIREN
	25.7

25.1

20.6

6.3
	0.59

0.65

0.30

0.42


Muchas veces son mixtos (vascular + alzheimer), pero la identificación también depende del diagnóstico.

A nivel práctico: si persona con demencia, con alteraciones vasculares periféricas, colesterol alto, con signos focales y/o depresión ( hacer una RMN: si infartos múltiples en la resonancia, es una forma vascular.

2.4.- Diferenciar formas extrapiramidales:

- Demencia de Cuerpos de Levy.

- Huntington, PSP, Otras.

· Demencias de Cuerpos de Levy:

· En la actualidad se considera la 2ª causa de demencia degenerativa (20-30%).

· Características: Demencia, alucinaciones visuales, síntomas parkinsonianos, otros.

Si el paciente posee síntomas extrapiramidales, hay que descartar demencia de cuerpos de Levy, que asocia de las formas extrapiramidales, síntomas de alucinaciones. Hay que tratarlos: fármacos que no empeoren la demencia y que mejoren la alucinación.

2.5.- Diferenciar formas corticales:

- Enfermedad frontotemporal (Enfermedad de Pick):

- Atrofia progresiva en lóbulos frontal y temporal.

- Es la 3ª causa de demencia degenerativa.

- Predominio de alteraciones afectivas y de personalidad.

- Tipos: Pick y lóbulo frontotemporal.

- Relación con mutación C.17

En realidad, a la hora de tratar la enfermedad no importa mucho si se trata de un Alzheimer o de una enfermedad de Pick. El tratamiento es prácticamente igual.

2.6.- Demencia de Alzheimer:

Alois Alzheimer la describió en una mujer de 50 años, en la que al morir vio el típico depósito de amieloide (placa), cadenas kappa y la degeneración microvascular.

Cuando la describió era muy rara. Hasta lo 70 se pensaba que era muy rara, pero en los 70 se hicieron estudios anatomopatológicos de la demencia senil y se vio que se ocurría lo mismo que en el Alzheimer. La única diferencia es que Alzheimer comenzaba antes. Se pasó a llamar demencia senil tipo Alzheimer.

Empieza por desorientación, pérdida de memoria, desorientación espacial, problemas en tareas de rutina, cambios de personalidad (depresión).

Fases moderadas: dificultad en actividad de la vida diaria, ansiedad, psicosis, agitación, trastorno del sueño, dificultad para reconocer familiares y amigos.

Fases severas: pérdida de lenguaje, pérdida de apetito, disminución de peso, incontinencia urinaria y fecal, total dependencia del personal que lo cuida.

Si comienzo tardío( dura 9-10 años.

Si es de comienzo precoz ( dura 2-3 años.

Mueren de enfermedades intercurrentes por el encamamiento.

Hallazgos en neuroimagen: dilatación ventricular, atrofia subcortical, disminución de perfusión a nivel corticoparietal.

Genotipado: porcentaje muy pequeño de transmisión familiar (< 0.5%), que ocurre en los casos precoces.

- El genotipado está indicado en formas precoces: presenilina 1 y 2, APP.

- En formas tardías sólo como test de apoyo: Apo-E4 (no es diagnóstico ni mucho menos).

Rarísima vez se hace AP, por lo que en la práctica es un diagnóstico de exclusión. No se hace biopsia porque al ser una lesión difusa, habría que pinchar todo el cerebro.

Se hizo un trabajo en el hospital clínico en el que se vio que en 1990 hubo un aumento de prevalencia ( fue porque en ese año se hizo un trabajo especial sobre demencia, y entonces al buscar más, se encontró más.

Médico: suele haber bastantes equívocos en el diagnóstico de demencia ( esto es por la falta de motivación a los pacientes. Hay que tener algo que ofrecer. Mirar bien en el diagnóstico. El diagnóstico se duplica con solo pedirle al médico que piense en él.

2.6.1.- Tratamiento del Alzheimer:

Durante mucho tiempo ha sido un desierto (puso la imagen de un desierto. También hubiera valido la imagen de una clase de gine la semana anterior a la época de exámenes).

Posibilidades de tratamiento: puso la imagen de una tortuga gigante: investigaciones sobre tortugas gigantes, que viven mucho tiempo. Después puso una foto de Antonio Medina, porque según decía él también se podría estudiar sobre a Antonio Medina por aguantar a Miriam, y sus innumerables preguntas en las tantas prácticas que han coincidido, sin sufrir algún tipo de demencia precoz.

Así pues las posibilidades de tratamiento son medidas paliativas: sustancias que aumentan la Ach (vía final cuando se han destruido las vías colinérgicas).

	Fármacos colinérgicos
	I-Ach (inhibidor de la colinesterasa)

	Otros
	Antiinflamatorios, estrógenos, Vit.E, Selegilina


-Efecto a largo plazo del tratamiento con inhibidores de Ach:


menos
sí, sí, esta línea está dibujada con la opción “a mano alzada”

Síntomas


con tratamiento


sin tratamiento

más



Tiempo

2.7.- Datos generales de la situación de los pacientes con demencia:

-¿Dónde viven?

70% ambiente familiar

15% alternando familia-residencia

12% residencia

3% solos

-¿Quién les cuida?

88% un solo cuidador

80% una mujer

3.- TRATAMIENTO DE LA DEMENCIA.
3.1.- Recomendaciones generales:

· Analizar el nivel previo de actividades y funcionamiento del paciente.

· Diseñar un programa individualizado encaminado a optimizar su funcionamiento según su motivación (hacer cosas que hacían antes y que fomenten su background cognitivo o lo mantengan).

· Hay duda de si se debe utilizar vitamina E o Gingko Biloba. A veces dan resultado.

· Si queremos dar inhibidores de la colinesterasa hay que derivar al especialista.

4.- AMPLIACIÓN con DSM-IV:
Criterios para el diagnóstico de F00 Demencia tipo Alzheimer
A. La presencia de los múltiples déficit cognoscitivos se manifiesta por:

1. deterioro de la memoria (deterioro de la capacidad para aprender nueva información o recordar información aprendida previamente)
2. una (o más) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:

(a) afasia (alteración del lenguaje)
(b) apraxia (deterioro de la capacidad para llevar a cabo actividades motoras, a pesar de que la función motora está intacta)
(c) agnosia (fallo en el reconocimiento o identificación de objetos, a pesar de que la función sensorial está intacta)
(d) alteración de la ejecución (p. ej., planificación, organización, secuenciación y abstracción)

B. Los déficit cognoscitivos en cada uno de los criterios A1 y A2 provocan un deterioro significativo de la actividad laboral o social y representan una merma importante del nivel previo de actividad.

C. El curso se caracteriza por un inicio gradual y un deterioro cognoscitivo continuo.

D. Los déficit cognoscitivos de los Criterios A1 y A2 no se deben a ninguno de los siguientes factores:

1. otras enfermedades del sistema nervioso central que provocan déficit de memoria y cognoscitivos (p. ej., enfermedad cerebrovascular, enfermedad de Parkinson, corea de Huntington, hematoma subdural, hidrocefalia normotensiva, tumor cerebral)
2. enfermedades sistémicas que pueden provocar demencia (p. ej., hípotiroidismo, deficiencia de ácido fólico, vitamina B2 y niacina, hipercalcemia, neurosífilis, infección por VIH)
3. enfermedades inducidas por sustancias

E. Los déficit no aparecen exclusivamente en el transcurso de un delirium.

F. La alteración no se explica mejor por la presencia de otro trastorno del Eje I (p. ej., trastorno depresivo mayor, esquizofrenia).

F00.0 Demencia tipo Alzheimer, de inicio temprano
Su inicio es a los 65 años o antes

Con delirium: si el delirium se sobreañade a la demencia

Con ideas delirantes: si las ideas delirantes son el síntoma predominante

Con estado de ánimo depresivo: si el estado de ánimo depresivo es predominante (incluyendo los cuadros clínicos que cumplen todos los criterios para un episodio depresivo mayor). No debe realizarse el diagnóstico por separado de trastorno del estado de ánimo debido a enfermedad médica

No complicado: si ninguno de los síntomas antes mencionados predomina en el cuadro clínico actual.

F00.1 Demencia tipo Alzheimer, de inicio tardío
Su inicio es después de los 65 años

Con delirium: si el delirium se sobreañade a la demencia

Con ideas delirantes: si las ideas delirantes son el síntoma predominante

Con estado de ánimo depresivo: si el estado de ánimo depresivo es predominante (incluyendo los cuadros clínicos que cumplen todos los criterios para un episodio depresivo mayor). No debe realizarse el diagnóstico por separado de trastorno del estado de ánimo debido a enfermedad médica

No complicado: si ninguno de los antes mencionados predomina en el cuadro clínico actual

Especificar si:
Con trastorno de comportamiento.
Criterios para el diagnóstico de F01 Demencia vascular (290.4)
A. La presencia de los múltiples déficit cognoscitivos se manifiesta por:

1. deterioro de la memoria (deterioro de la capacidad para aprender nueva información o recordar información aprendida previamente)
2. una (o más) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:

(a) afasia (alteración del lenguaje) 
(b) apraxia (deterioro de la capacidad para llevar a cabo actividades motoras, a pesar de que la función motora está intacta) 
(c) agnosia (fallo en el reconocimiento o identificación de objetos a pesar de que la función sensorial está intacta) 
(d) alteración de la actividad constructiva (p. ej., planificación, organización, secuenciación y abstracción)

B. Los déficit cognoscitivos en cada uno de los criterios A1 y A2 provocan un deterioro significativo de la actividad laboral o social y representan una merma importante del nivel previo de actividad.

C. Los signos y síntomas neurológicos (p. ej., exageración de los reflejos tendinosos profundos, respuesta de extensión plantar, parálisis seudobulbar, anomalías en la marcha, debilidad de una extremidad) o las pruebas de laboratorio sugerentes de la presencia de una enfermedad cerebrovascular se estiman etiológicamente relacionadas con la alteración (p. ej., infartos múltiples que implican al córtex y a la sustancia blanca acompañante).

D. Los déficit no aparecen exclusivamente en el transcurso de un delirium.

Con delirium: si el delirium se sobreañade a la demencia.

Con ideas delirantes: si las ideas delirantes son el síntoma predominante.

Con estado de ánimo depresivo: si el estado de ánimo depresivo es predominante (incluyendo los cuadros clínicos que cumplen todos los criterios para un episodio depresivo mayor). No debe realizarse el diagnóstico por separado de trastorno del estado de ánimo debido a enfermedad médica

No complicada: si ninguno de los síntomas antes mencionados predomina en el cuadro clínico actual.

Especificar si:
Con alteración de comportamiento.
Criterios para el diagnóstico de F02 Demencia debida a otras enfermedades médicas
A. La presencia de los múltiples déficit cognoscitivos se manifiesta por:

1. deterioro de la memoria (deterioro de la capacidad para aprender nueva información o recordar información aprendida previamente)
2. una (o más) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:

(a) afasia (alteración del lenguaje)
(b) apraxia (deterioro de la capacidad para llevar a cabo actividades motoras, a pesar de que la función motora está intacta)
(c) agnosia (fallo en el reconocimiento o identificación de objetos, a pesar de que la función sensorial está intacta)
(d) alteración de la ejecución (p. ej., planificación, organización, secuenciación y abstracción)

B. Los déficit cognoscitivos en cada uno de los Criterios A1 y A2 provocan un deterioro significativo de la actividad laboral o social y representan una merma importante del nivel previo de actividad.
C. Demostración a través de la historia, la exploración física o los hallazgos de laboratorio de que la alteración es un efecto fisiopatológico directo de una de las enfermedades médicas enumeradas más abajo.
D. Los déficit no aparecen exclusivamente en el transcurso de un delirium.

F02.4 Demencia debida a enfermedad por VIH [294.9]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III B22.0 Enfermedad por VIH que provoca encefalopatía [043.1].
F02.8 Demencia debida a traumatismo craneal [294.1]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III S06.9 Lesión intracraneal [854.00].
F02.3 Demencia debida a enfermedad de Parkinson [294.1]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III G20 Enfermedad de Parkinson [332.0].
F02.2 Demencia debida a enfermedad de Huntington [294.1]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III G10 Enfermedad de Huntington [333.4].
F02.0 Demencia debida a enfermedad de Pick [290.10]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III G31.0 Enfermedad de Pick [331.1].
F02.1 Demencia debida a enfermedad de Creutzfeldt-Jakob [290.10]
Nota de codificación: Codificar también en el Eje III A81.0 Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob [046.1].
F02.8 Demencia debida a... (indicar enfermedad médica no enumerada antes) [294.1]
Por ejemplo, hidrocefalia normotensiva, hipotiroidismo, tumor cerebral, deficiencia de vitamina 8,2, irradiación intracraneal
Nota de codificación: Codificar también en Eje III la enfermedad médica.
Criterios para el diagnóstico de demencia persistente inducida por sustancias
A. La presencia de los múltiples déficit cognoscitivos se manifiesta por:

1. deterioro de la memoria (deterioro de la capacidad para aprender nueva información o recordar información aprendida previamente)
2. una (o más) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:

(a) afasia (alteración del lenguaje)
(b) apraxia (deterioro de la capacidad para llevar a cabo actividades motoras, a pesar de que la función motora está intacta)
(c) agnosia (fallo en el reconocimiento o identificación de objetos, a pesar de que la función sensorial está intacta)
(d) alteración de la actividad de ejecución (p. ej., planificación, organización, secuenciación y abstracción)

B. Los déficit cognoscitivos en cada uno de los Criterios A1 y A2 provocan un deterioro significativo de la actividad laboral o social y representan una merma importante del nivel previo de actividad.

C. Los déficit no aparecen exclusivamente en el transcurso de un delirium y persisten más allá de la duración habitual de la intoxicación o abstinencia de sustancias.

D. Demostración a través de la historia, de la exploración física o de los hallazgos de laboratorio de que los déficit están etiológicamente relacionados con los efectos persistentes del consumo de sustancias (p. ej., una droga de abuso, un medicamento).

Código para la demencia persistente inducida por (sustancia específica):
F10.73 Alcohol [291.2] 
F18.73 Inhalantes [292.82]
F13.73 Sedantes, hipnóticos o ansiolíticos [292.82]
F19.73 Otras (sustancias desconocidas) [292.82]
Criterios para el diagnóstico de Demencia debida a múltiples etiologías
A. La presencia de los múltiples déficit cognoscitivos se manifiesta por:

1. deterioro de la memoria (deterioro de la capacidad para aprender nueva información o recordar información aprendida previamente)
2. una (o más) de las siguientes alteraciones cognoscitivas:

(a) afasia (alteración del lenguaje)
(b) apraxia (deterioro de la capacidad para llevar a cabo actividades motoras, a pesar de que la función motora está intacta)
(c) agnosia (fallo en el reconocimiento o identificación de objetos, a pesar de que la función sensorial está intacta)
(d) alteración de la ejecución (p. ej., planificación, organización, secuenciación y abstracción)

B. Los déficit cognoscitivos en cada uno de los Criterios A1 y A2 provocan un deterioro significativo de la actividad laboral o social y representan una merma importante del nivel previo de actividad.

C. Demostración a través de la historia, de la exploración física o de los hallazgos de laboratorio de que la alteración posee más de una etiología (p. ej., traumatismo craneal más consumo crónico de alcohol, demencia tipo Alzheimer con el subsiguiente desarrollo de demencia vascular).

D. Los déficit no aparecen exclusivamente en el transcurso de un delirium.

Diagnóstico diferencial:
El diagnóstico diferencial del síndrome demencial tiene una gran importancia clínica, tanto desde el punto de vista del pronóstico como del abordaje terapéutico: optimización del tratamiento farmacológico, implementación de terapias no farmacológicas, poder facilitar un asesoramiento adecuado a familiares y cuidadores. 

El diagnóstico de demencia es esencialmente clínico y se basa en la comprobación de la existencia de un deterioro cognoscitivo múltiple que afecta predominantemente la memoria y en el hecho de que ese deterioro es lo suficientemente significativo para afectar la vida social, familiar y laboral del sujeto.

El deterioro de la memoria puede presentarse tanto en el delirium como en la demencia. Por lo general, los síntomas del delirium tienden a fluctuar, mientras que los síntomas típicos de la demencia son relativamente estables. Precisamente esta presencia relativamente inalterada de los múltiples deterioros cognitivos durante unos meses sugiere la existencia de una demencia en lugar de delirium. No obstante, el delirium puede sobreañadirse a la demencia, en tal caso se llevará a cabo el diagnóstico de ambos trastornos. En aquellos casos en los que no sea posible determinar claramente si los déficits cognoscitivos se deben a delirium o a demencia, puede ser recomendable establecer el diagnóstico de delirium y realizar una observación cuidadosa del sujeto mientras se investiga la naturaleza de dicha alteración.

La demencia y el delirium son los dos trastornos mentales más frecuentes en la población anciana. Hasta un 50% de las demencias al ingreso tienen un delirium asociado y entre el 25-50% de los delirium tienen una demencia de base. La dificultad para diferenciar estas dos entidades es un problema muy frecuente en la práctica clínica diaria (Rummans et al. 1995).
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La demencia también debe diferenciarse del trastorno amnésico. Dicho trastorno se caracteriza por un grave deterioro de la memoria, sin otros deterioros significativos de la función cognoscitiva como afasia, apraxia, agnosia o alteraciones de la ejecución. En concreto, el síndrome amnésico consiste en el déficit global y permanente de la capacidad para adquirir información nueva debido a alteraciones cerebrales, con una preservación de la capacidad para mantener la atención, la evocación de la información remota, las restantes funciones cognitivas y sin que haya otros deterioros intelectuales, nivel del CI, lenguaje, procesos de atención y perceptivos, destrezas previas a la lesión. La amnesia es básicamente anterógrada y puede estar acompañada o no de amnesia retrógrada. La memoria de trabajo funciona normalmente.

Cualquier agente que dañe el circuito hipocampo-fórnix-cuerpos mamilares-tálamo puede producir un trastorno amnésico permanente: traumatismos, síndrome de Wernicke-Korsakoff, accidentes cerebrovasculares, neoplasias, encefalitis herpética, anoxia, intervenciones quirúrgicas. De manera transitoria el síndrome amnésico puede presentarse en crisis epilépticas, episodios isquémicos cerebrales o el síndrome conocido como amnesia global transitoria (AGT).

Este último consiste en el inicio súbito de una amnesia anterógrada que se mantiene en promedio 4 horas. No se conocen sus causas aunque se ha implicado a tromboembolismos, migraña, epilepsia y la sobredosis de medicamentos entre su posible etiopatogenia. Las imágenes mediante TC o RMN son normales, pero los estudios de flujo sanguíneo cerebral han mostrado disminución del mismo en las regiones hemisféricas posteriores o temporales inferiores.

El diagnóstico específico de demencia viene determinado principalmente por su presunta etiología. Si la demencia es debida a etiologías múltiples, el clínico deberá utilizar los distintos códigos según las demencias específicas. Es recomendable conocer el inicio del deterioro, gradual o súbito, y su curso agudo, subagudo o crónico, para sugerir la etiología. Por ejemplo, en la mayoría de los casos la gravedad del deterioro de las funciones cognoscitivas suele permanecer estable después de una lesión cerebral, una encefalitis o un accidente vascular cerebral. En la demencia vascular existen signos neurológicos focales como exageración de los reflejos tendinosos profundos, respuesta de extensión del reflejo palmar, etc. El curso clínico de la demencia vascular es variable y es típico su progreso por etapas. 

La presencia de demencia debida a otras enfermedades médicas implica la demostración a través de la historia, de la exploración física o de las pruebas de laboratorio apropiadas, que la enfermedad médica está relacionada etiológicamente con la demencia. 

La presencia de múltiples déficit cognoscitivos como consecuencia del consumo de sustancias se diagnostica como intoxicación por sustancias o abstinencia de sustancias. En el caso de que la demencia sea resultado de los efectos persistentes de una sustancia (p.ej. droga de abuso, medicación o exposición a tóxicos), se diagnosticará demencia inducida por el consumo persistente de sustancias. No obstante, resulta recomendable considerar otras causas de demencia, incluso en personas con dependencia de sustancias. En concreto, la lesión cerebral no es rara durante el consumo de sustancias pudiendo ser la razón fundamental de la demencia. El diagnóstico de la demencia de tipo Alzheimer está determinado por un diagnóstico de exclusión, debiéndose descartar en primer lugar otras causas de déficit cognoscitivos. El curso de este tipo de demencia se caracteriza por un inicio gradual y un deterioro cognoscitivo de carácter continuo. En aquellos casos en los que no existen suficientes pruebas para determinar si la demencia es debida a una enfermedad médica o a la acción de una sustancia, deberá codificarse demencia no especificada. Así mismo, existen cuadros clínicos que se caracterizan por la expresión de algunos síntomas, y no todos, debiendo ser establecidos como trastorno cognoscitivo no especificado. 

El retraso mental se caracteriza por una capacidad intelectual general por debajo del promedio, que se ve acompañada, generalmente, de un deterioro de la capacidad de adaptación, expresado antes de los 18 años. En esta población, el retraso mental no está asociado necesariamente a un deterioro de la memoria. Por el contrario, la edad de inicio es con frecuencia más tardía. Si se cumplen los criterios para ambos trastornos, se diagnosticará retraso mental y demencia, siempre y cuando, el inicio de la demencia haya tenido lugar antes de los 18 años. En el caso de niños menores de 4 años, puede resultar complicado determinar el deterioro significativo de la memoria y de otras habilidades cognoscitivas. En sujetos mayores de 18 años, el diagnóstico de demencia debe establecerse sólo en el caso de que la alteración no pueda ser explicada de forma satisfactoria a través del simple diagnóstico de retraso mental. 

La asociación de demencia y Síndrome de Down (SD) se conoce desde los trabajos de Jervis en 1948. Aunque se encuentran hallazgos neuropatológicos similares a los de la Enfermedad de Alzheimer en casi todos los cerebros de pacientes con SD mayores de 40 años, la constatación de deterioro neurológico en los adultos con SD es muy variable en la literatura. Se piensa que está entre un 25-30%. Las discrepancias pueden deberse a la dificultad en el diagnóstico, al existir un retraso mental previo, que implica que las pruebas habituales utilizadas para el despistaje de la demencia en personas sin SD no tengan valor. La preexistencia de anomalías congénitas unidas a las lesiones neuropatológicas similares a las de la EA podría facilitar la aparición de un deterioro en edades medias en las personas con SD. También se ha señalado la posible influencia del envejecimiento como facilitador. El envejecimiento ocurre a edades tempranas en el SD. A diferencia de la EA donde el envejecimiento afecta a un cuerpo que por lo demás puede ser normal, en el SD hay una afectación generalizada en todos los órganos.

Se reconocen cuatro factores que limitan la aplicación a las personas con deficiencia mental los criterios que se aplican a la población general:

1.  Distorsión intelectual: la habilidad disminuida para el pensamiento abstracto y a menudo para comunicarse de forma clara provoca una dificultad en la obtención de los síntomas subjetivos. 

2.  Enmascaramiento psicosocial: La posesión de unas habilidades sociales precarias asociadas a unas vivencias pobres provoca unos cuadros sintomáticos monótonos.

3.  Desintegración cognitiva: El mismo acto de la entrevista clínica puede causar un estrés emocional que desencadene una alteración psiquiátrica atípica. 

4.  Exageración del estado basal: Es difícil establecer el comienzo de un nuevo trastorno cuando se manifiesta a partir déficits cognitivos o conductas anómalas previas. 

Las bases diagnósticas de un deterioro intelectual han de valorar el lenguaje, el comportamiento y la memoria auditiva y visual. Al ser habitual la existencia de una afectación mental variable es importante conocer el punto de partida intelectual. Se debe conocer el ambiente que rodea al paciente con SD, pues puede actuar tanto como factor potenciador como enmascarador. En muchos casos deberá recurrirse a los familiares o a los cuidadores, que podrán indicar la aparición de trastornos conductuales o la pérdida de habilidades previamente adquiridas y ejercitadas. La memoria solo es posible valorarla en aquellos casos con una afectación leve. Los cambios en el comportamiento son los más frecuentes y llamativos, pueden adoptar la forma de apatía, irritabilidad o labilidad emocional. El deterioro en el lenguaje o un trastorno de la marcha suelen aparecer en las fases iniciales del deterioro. La precisión de incrementar la asistencia habitual en las labores de la vida diaria (comer, vestirse) serán las claves en los pacientes con grave afectación. La edad media de inicio de la demencia se ha señalado en los 51 años. La prevalencia se incrementa con la edad. La aparición de epilepsia a partir de los 40 años suele correlacionarse con signos de demencia. Las crisis suelen ser generalizadas tónico-clónicas y mioclonias. Las crisis generalizadas, lo que no ocurre con las mioclonias, suelen responder bien a la medicación anticomicial, habitualmente con marcados efectos sedantes incluso con niveles dentro del rango terapéutico. Este mismo tipo de crisis, pero con menor frecuencia, se ven en la EA. 

En la esquizofrenia también pueden presentarse múltiples deterioros cognoscitivos que pueden afectar al desarrollo de la actividad, no obstante, al contrario que en la demencia, el inicio de estas alteraciones es generalmente más temprano, con un patrón de síntomas característico y ausencia de una etiología específica, tal como una enfermedad médica o el consumo de sustancias. Así mismo, otro rasgo característico del diagnóstico diferencial entre demencia y esquizofrenia es el hecho de que, generalmente, el deterioro cognoscitivo asociado a la esquizofrenia es típicamente menos intenso que el de la demencia. 

En la esquizofrenia también pueden presentarse múltiples deterioros cognoscitivos que pueden afectar al desarrollo de la actividad, no obstante, al contrario que en la demencia, el inicio de estas alteraciones es generalmente más temprano, con un patrón de síntomas característico y ausencia de una etiología específica, tal como una enfermedad médica o el consumo de sustancias. Así mismo, otro rasgo característico del diagnóstico diferencial entre demencia y esquizofrenia es el hecho de que, generalmente, el deterioro cognoscitivo asociado a la esquizofrenia es típicamente menos intenso que el de la demencia. 

El trastorno depresivo mayor puede estar asociado a la demencia. En concreto, dicho trastorno puede acompañarse de quejas acerca del deterioro de la memoria, la dificultad en el pensamiento y la capacidad de concentración y de reducción global de la capacidad intelectual. Las exploraciones y las pruebas neuropsicológicas pueden arrojar malos rendimientos. En población anciana puede resultar especialmente difícil determinar si los síntomas cognoscitivos pueden ser explicados mejor por la demencia o por el episodio depresivo mayor. El diagnóstico diferencial en estos casos puede realizarse a través del examen médico, inicio de la alteración, secuencia temporal de los síntomas depresivos y cognoscitivos, curso de la enfermedad, historia familiar y respuesta al tratamiento. El estado premórbido del sujeto puede ayudar a distinguir un cuadro de “pseudodemencia”, deterioros cognoscitivos debidos a un episodio depresivo mayor, de la demencia. Existen una serie de elementos orientadores que permiten diferenciarla de la demencia, entre ellos se puede destacar:
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  Historia de depresión previa. 
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  Evolución menor de 6 meses. 
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  Depresión precede demencia, el paciente primero presenta alteraciones del ánimo, del sueño y, posteriormente, alteraciones cognitivas. 
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  Los signos subjetivos son mayores que los objetivos como lo expresa el paciente muy preocupado por alteraciones cognitivas, sin embargo, no tan evidentes y severas al examen mental. 
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  Anhedonia. 
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  Buena respuesta previa a tratamiento antidepresivo. 
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  Historia familiar de trastorno del ánimo. 

En el caso de la demencia suele haber frecuentemente una historia premórbida de deterioro de la función cognoscitiva mientras que un sujeto con un cuadro depresivo mayor, generalmente, suele mostrar un estado premórbido relativamente normal, y los déficits cognitivos expresados estarán generalmente relacionados con la depresión. Se diagnosticarán ambos trastornos si el clínico determina que ambos están presentes y se deben a etiologías diferentes. 

La simulación y el trastorno facticio deben diferenciarse de la demencia. La simulación se entiende como la producción intencionada de síntomas físicos y psicológicos falsos o exagerados motivados por incentivos externos. Desde el punto de vista del diagnóstico diferencial, la simulación implica siempre la existencia de recompensas externas tales como cobro de seguro e indemnizaciones, liberación de responsabilidad o imputabilidad, a diferencia de los trastornos facticios, y se realiza de forma consciente y deliberada en contraposición con los trastornos somatoformes El comportamiento del simulador compromete la típica relación médico-enfermo, que se basa en la mutua confianza y sinceridad. Así, se esfuman muchas de las asunciones que facilitan la buena marcha de aquella relación. La nueva escena queda configurada por una confrontación de carácter meramente intelectual, gobernada por el criterio del fingimiento: enfermo y médico intentan engañarse mutuamente, el primero para dar crédito a una forma inexistente de padecimiento y el segundo para destapar la irrealidad de las quejas mediante la utilización de una observación cuidadosa y ciertas artimañas lógicas. Las siguientes circunstancias deben suscitar la sospecha de posible simulación: presentación del sujeto en un contexto médico-legal; desproporción obvia entre la causa alegada del trastorno (deducida de datos históricos y exploratorios objetivos) y la anormalidad observada; escasa cooperación en la evaluación diagnóstica o incumplimiento reiterado de las prescripciones terapéuticas; y presencia de un trastorno antisocial de la personalidad. El diagnóstico depende en buena medida de datos externos a los obtenibles en la consulta, lo que exige un esfuerzo adicional para recabar información válida de fuentes extrañas al sujeto.

El trastorno facticio se caracteriza por la producción intencionada de signos o síntomas físicos o psicológicos, pero sin objetivo externo alguno, la única finalidad es la adquisición del rol de enfermo, y/o la hospitalización. El diagnóstico se centra, principalmente, en tratar de obtener información por parte de terceros, suelen ser las entrevistas con estas fuentes las que suelen revelar la falsa naturaleza de la enfermedad del paciente así como verificar los hechos presentados por el paciente concernientes anteriores tratamientos médicos y hospitalizaciones. 

Por lo general, los déficits cognoscitivos presentes en la simulación y en el trastorno facticio no son habitualmente consistentes a lo largo del tiempo y difieren de los que son típicos de la demencia. 

La demencia debe distinguirse del deterioro fisiológico de las funciones cognoscitivas como consecuencia del envejecimiento. En el envejecimiento normal existe una pérdida de reserva funcional del organismo; por ejemplo la piel se arruga, disminuye la agudeza visual, la capacidad muscular es menor que en la juventud. Lo mismo sucede con la función cerebral, y generalmente existen cierta lentificación motora y disminución de la memoria. Sin embargo, en la mayoría de los casos estos cambios son muy discretos y se compensan fácilmente con la riqueza de las experiencias acumuladas. El envejecimiento no está necesariamente relacionado con un deterioro cognitivo significativo, aunque en la mayor parte de los ancianos normales pueda aparecer algún grado de déficit mnésico. Es lo que se suelen llamar "olvidos seniles benignos". Se distinguen de la demencia por su menor severidad y porque no interfieren en la vida del paciente ni en la de su familia. Así, los términos "senilidad" y "demencia" no son sinónimos. En la edad avanzada, los procesos mentales se vuelven más lentos, pero la persona mayor sana mantiene un firme control sobre la realidad, se orienta, es capaz de razonar, tiene sentido común, y puede seguir llevando una vida activa y autosuficiente. Los ancianos normales retienen bien el material ya aprendido, pero el aprendizaje de material nuevo se hace difícil y requiere más tiempo, existiendo, además, una conservación del vocabulario. 

Desde un punto de vista neuroanatómico y neurofisiológico, los cambios asociados al envejecimiento revelan una disminución de peso y volumen cerebral, la presencia de atrofia de los hemisferios cerebrales, el aumento de tamaño de los surcos cerebrales, una disminución del córtex y la dilatación de los ventrículos.

El córtex tiene una disminución del 30% a los 80 años, la pérdida celular es de del 40% en las áreas frontales y prefrontales, hay también una degeneración en los núcleos grises subcorticales, como en los ganglios basales con una disminución del 20%, declinan las monoaminas (acetilcolina, dopamina y noradrenalina). Las relacionadas con la síntesis de los neurotransmisores presentan prácticamente todos una reducción importante con la edad.

La atrofia de estructuras subcorticales refleja el declive de las funciones cognitivas afectadas por el envejecimiento: memoria, velocidad, funciones motoras y funciones visoperceptivas. La degeneración del sistema nervioso central afecta de forma muy distinta a diferentes personas, de forma muy similar a lo que ocurre con el estado físico e intelectual.

La pérdida de memoria en el envejecimiento es tal vez la primera manifestación de la Enfermedad de Alzheimer, por eso crea un estado de angustia cuando se presenta, en el caso de alguna demencia como ésta la pérdida de memoria es acelerada, por el contrario en el envejecimiento normal el déficit de memoria se presenta lenta y progresivamente.
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El diagnóstico de demencia sólo es justificado en base a pruebas evidentes que demuestren que el deterioro cognoscitivo y de la memoria es mayor que el que puede ser esperado debido al proceso normal de envejecimiento, y si los síntomas provocan un deterioro de la actividad laboral o social. 

Bibliografía:
-Apuntes míos de clase contrastados con los de Miriam, Sara y Ángela. Gracias a las tres. Gracias a Miriam (y gracias además porque copió todas las diapositivas cuando sólo le tocaba copiar la parte de arriba), gracias a Sara (y gracias además porque casi siempre le toca a ella ayudar a copiar al que va a hacer el tema (en este caso yo)), y gracias a Ángela (y gracias además por tener una letra tan bonita).
-DSM-III-R y DSM-IV: gracias al señor DSM-III-R y a su hijo DSM-IV porque gracias a las ampliaciones que he hecho de sus libros este tema me va a salir por un ojo de la cara.
Nota para los que van a pillar este tema de la página web de Irene: este tema pertenece a una comisión que estamos intentando hacer (no creo que la terminemos) algunos de clase. Nos solemos dejar comentarios más o menos jocosos, y más o menos malintencionados que seguramente no entenderíais. Por eso he intentado borrar todos los que puse. Si me he dejado alguno suelto por ahí no le hagáis mucho caso y no le deis vueltas a la cabeza intentando averiguar su significado. También decir que nosotros solemos ampliar con el DSM-IV y el Kaplan. Si os queréis limitar a estudiar lo que dijo en clase, estudiaos sólo hasta el punto 3. Dicho esto quiero también agradecer con esta nota la buena labor que está haciendo Irene con su página web. Moltes gràcies!
CASO DEL LIBRO DSM-III-R:
“EL EMPRESARIO LATINOAMERICANO”

El señor Zeigler es un empresario latinoamericano de 55 años de edad que ingresó en el hospital con una historia de 8 meses de evolución de diarrea, fatiga y pérdida de peso.

Había solicitado asistencia a diversos centros, tanto en los Estados Unidos como en Europa, pero su enfermedad todavía estaba por diagnosticar. Se solicitó una consulta psiquiátrica debido a que tanto el paciente como su médico creían que se hallaba deprimido y deseaban saber la influencia de este trastorno en su pérdida de peso y su estado de salud en general.

El señor Zeigler proporcionó una historia detallada de la imigración de su familia desde Europa cuando era un niño, de su éxito personal en el mundo de los negocios, y de la progresiva dificultad que había ido experimentando a causa de la pérdida de peso y de la fatiga. Había perdido 34 kg en los últimos ocho meses y, actualmente, debía esforzarse en comer. En el pasado, la comida había constituido un gran placer para él, y se consideraba a sí mismo como un “gourmet”. Aunque aquejaba dificultades de memoria y concentración, continuaba dirigiendo una empresa multinacional y llevando a cabo complejas transacciones económicas. Explicó que estaba triste, pero que esperaba que se realizara un diagnóstico rápidamente. En el hospital se comportó con el mismo estilo autocrático que acostumbraba a utilizar en la empresa y en su hogar. Tenía múltiples intereses, incluyendo una vida sexual activa, que deseaba reanudar una vez hubiera recuperado su fuerza.

La señora Zeigler confirmó el relato de su marido y describió su completo control sobre la empresa y sobre todos los asuntos financieros de la familia. Manifestó que eso había suscitado conflictos con sus hijos que se resentían del control inflexible de su padre, aunque trabajaban en la compañía de la familia. Pensaba que su marido estaba deprimido y que ésta era la causa de la mayoría de sus síntomas. En respuesta a la pregunta sobre sus actividades, estaba de acuerdo en que la fatiga parecía constituir el único obstáculo que le impedía hacer las actividades que le interesaban. No le era posible responder a ninguna pregunta sobre el impulso sexual de su marido, ya que dejaron de mantener relaciones sexuales 10 años antes de su enfermedad. Él lo aceptó y ella supone que había frecuentado prostitutas.

Durante los días siguientes el estado del señor Zeigler se deterioró de forma importante y se creyó que había sufrido un accidente cerebrovascular, debido a la presencia de disartria, y de ligera debilidad en el lado derecho de su cuerpo. Empezó a presentar disnea y fue ingresado en la unidad de cuidados intensivos. La Rx tórax sugirió el diagnóstico de neumonía Pneumocystis carinii que se confirmó mediante broncoscopia. No respondió al tratamiento con Trimetroprim-Sulfametoxazol y se administró Pentamidina. Durante su estancia en la unidad de cuidados intensivos el señor Zeigler se hallaba delirante, con frecuentes alucinaciones y a menudo incoherente tanto en inglés como en castellano. Sus hijos acudieron en avión a los Estados Unidos y no se esperaban que sobreviviese. Esta presunción resultó ser incorrecta y su neumonía se resolvió tras varias semanas de tratamiento. La TAC de cráneo sugirió una infección del sistema nervioso central por toxoplasma, y la exploración del estómago mediante endoscopia condujo al diagnóstico de Isosporiadiasis gastrointestinal. De un modo sorprendente todas estas infecciones respondieron al tratamiento. En este momento estaba claro que el señor Zeigler estaba afecto de SIDA y su médico le comunicó el diagnóstico y procedió a la realización de un cuestionario detallado de sus experiencias sexuales. El señor Zeigler se enfureció por la “suposición” de homosexualidad por parte de su médico, negándola. Comentó el modo como se había adaptado a la decisión de cesar la actividad sexual que había adoptado su esposa. Había frecuentado prostitutas en Extremo Oriente, donde viajaba regularmente debido a sus negocios. Le parecía imposible que pudiera tener SIDA, aunque admitió que sufrió una afección sifilítica cuatro años antes de su enfermedad acutal. Cuando se le dio de alta hospitalaria el señor Zeigler recibió el diagnóstico de SIDA con el contacto sexual con prostitutas como único factor de riesgo seguro. 6 meses más tarde, el señor Zeigler y su esposa regresaron a los EEUU para una nueva evaluación de su estado mental. Su mujer estaba preocupada porque creía que podía haber iniciado una depresión dado que ya no era capaz de dirigir sus asuntos financieros. Observaba que su personalidad había sufrido un cambio radical. No parecía preocuparse por nada, aunque su apetito había vuelto a la normalidad, y había recuperado gran parte de su peso perdido. Se pasaba la mayor parte del tiempo sentado en el jardín sin hacer nada.

Cuando se le realizó la exploración el señor Zeigler parecía encontrarse en buen estado físico, sin embargo su estado mental parecía haberse deteriorado ostensiblemente y no fue posible realizar la entrevista en inglés, mientras que anteriormente hablaba varios idiomas de un modo fluido. Sonreía placenteramente pero se hallaba tanto desorientado como confuso incluso hablando castellano. Ello sorprendió a su esposa que no había apreciado este cambio en su nivel de actividad cognitiva. Presentaba una escasa memoria a corto plazo y no podía llevar a cabo operaciones aritméticas simples. Su memoria remota se halla intacta, aunque su esposa tenía la sensación de que había confundido algunos acontecimientos históricos. El señor Zeigler no parecía darse cuenta de que existía un déficit en su nivel de actividad intelectual. La evaluación médica no puso de manifiesto ninguna infección activa.

Comentario sobre “El empresario latinoamericano”:
Este caso ilustra un aspecto de la actual epidemia de infección por el virus VIH. Retrospectivamente, cuando el Sr. Zeigler presentó diarrea, fatiga y pérdida de peso ya estaba afecto del complejo relacionado con el SIDA. La pérdida de memoria y la dificultad en concentrarse constituían probablemente las manifestaciones precoces del deterioro neuropsicoloógico debido a la infección por el VIH. En su última visita, el deterioro de la memoria, del pensamiento abstracto y el cambio de personalidad (apatía), lo suficientemente graves como para interferir en su trabajo, eran indicativos de demencia por SIDA.

Dado que muchos de los síntomas de depresión mayor pueden observarse en pacientes afectos de trastornos físicos (fatiga, disminución del apetito y pérdada de peso e insomnio) el diagnóstico diferencial resulta a menudo complicado. En la primera visita del Sr. Zeigler, se sugirió el posible diagnóstico de depresión mayor debido a que admitía tristeza, fatiga, pérdida de peso y alteraciones en la concentración. No obstante, la magnitud de la pérdida de peso (34 Kg) en ausencia de un estado de ánimo profundamente deprimido y de anhedonia no es lo que cabría esperar en una depresión mayor.
Diagnóstico DSM-III-R (en la última evaluación):

Eje I: 294.10 Demencia, moderada

Eje III: SIDA

Seguimiento: El Sr. Zeigler regresó a su país, donde falleció varios meses después debido a una infección desconocida.
¡Atención! Aviso: tabla tonta. Sé que tendréis la tentación de aprendérosla de memoria (sobretodo una que yo me sé). Hacedme caso: no perdáis el tiempo








